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Resumo 
Introdução: A hipertensão pulmonar (HP) é definida como um aumento na pressão arterial pulmonar 
média (PAPm) ≥25 mmHg em repouso, determinada por cateterismo cardíaco direito. A HP classifica-
se em seis grupos distintos, com etiologias diversas, entre os quais hipertensão arterial pulmonar 
idiopática (HAPI) e hipertensão pulmonar por trombo-embolismo crónico (HPTEC). Os doentes com 
HP apresentam-se com sintomatologia inespecífica e sinais de insuficiência cardíaca direita. Até aos 
dias de hoje, estes doentes estavam sujeitos a uma grande limitação no que toca ao tratamento da sua 
doença, sendo que o transplante pulmonar se apresentava como a única solução para muitos deles. 
Objetivo: O trabalho visa, assim, dar uma nova perspetiva das terapêuticas mais recentes disponíveis 
para o tratamento destes dois subtipos de hipertensão pulmonar. 
Métodos: A presente monografia foi feita com base numa pesquisa bibliográfica utilizando as bases de 
dados PubMed e Scopus.  
Foram também utilizadas guidelines, disponíveis gratuitamente online, da European Society of 
Cardiology. Foram ainda usados alguns artigos pesquisados manualmente, das referências dos artigos 
referidos e que foram considerados importantes para este trabalho. 
Conclusões: Fármacos como o bosentan, o sildenafil, epoprostenol, beraprost e treprostinil, 
apresentaram melhorias significativas no perfil hemodinâmico e na sintomatologia de doentes com 
HAPI e HPTEC. Apesar disto, a cirurgia apresenta-se com um papel preponderante em alguns 
doentes, em quem a terapêutica médica não demonstra ser eficaz. 
 
Palavras-chave: Hipertensão pulmonar; Hipertensão arterial pulmonar idiopática; Hipertensão arterial 
por trombo-embolismo crónico; terapêutica médica; tromboendarterectomia pulmonar, transplante. 
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Abstract 
 
Background: Pulmonary Hypertension (PH) is defined as mean pulmonary arterial pressure 
(mPAP) ≥ 25 mmHg at rest, assessed by right cardiac catheterization. PH classification is 
divided in six groups and subgroups, each one with particular etiologies. Two subgroups are 
idiopathic pulmonary arterial hypertension (IPAH) and chronic thromboembolic pulmonary 
hypertension (CTEPH). Patients with PH present with unspecific symptoms and signs of right 
heart failure. Most patients have few therapeutic options and the pulmonary transplantation is 
the only potentially curable to date. 
Objective: This monograph aims to determine the effectiveness of medical and surgical 
therapy recently available in treatment of these two subgroups of pulmonary hypertension. 
Methods: This monograph was based on a bibliographic review of PubMed and Scopus 
database. There were also used international guidelines, available online published by the 
European Society of Cardiology. The reference lists of all relevant retrieved studies were 
manually searched for further identification of potentially relevant studies. 
Conclusions: Bosentan, sildenafil, epoprostenol, beraprost and treprostinil, improved 
significantly hemodynamics and symptoms of patients with IPAH and CTEPH. Nevertheless, 
surgery (pulmonary thromboendarterectomy or lung transplantation) is the only option when 
medical therapy is not effective.  
 
Keywords: pulmonary hypertension; idiopathic pulmonary arterial hypertension; chronic 
thromboembolic pulmonary hypertension; medical therapy; pulmonary 
thromboendarterectomy; transplantation 
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Lista de abreviaturas/acrónimos  
Português: 
ALK1 – activin receptor-like kinase 1 
ANA – anticorpos anti-nucleares 
angioTC – angiografia por tomografia 
computorizada 
angioRM – angiografia por ressonância 
magnética 
ARE – antagonista recetores da endotelina 
BCC – bloqueador de canais de cálcio 
BMPR2 – bone morphogenetic protein receptor 
type 2 
BNP – brain natriuretic peptide 
DLCO – difusão para o monóxido de carbono 
DTC – doença tecido conjuntivo 
DVOP – doença veno-oclusiva pulmonar 
ETT – ecocardiograma trantorácico 
ETE – ecocardiograma transesofágico 
FEV1/FVC – Volume expiratório forçado no 
primeiro segundo/capacidade vital forçada 
(índice de Tiffeneau-Pinelli) 
FOP – foramen ovale patente 
HP – hipertensão pulmonar 
HAP – hipertensão arterial pulmonar 
HAPA – hipertensão arterial pulmonar associada 
HAPI – hipertensão arterial idiopática 
HCP – hemangimatose capilar pulmonar 
HPTEC – hipertensão pulmonar por trombo-
embolismo crónico 
i.v. – via intravenosa 
NYHA – NewYork Heart Association 
OMS – Organização Mundial de Saúde 
PAP – pressão arterial pulmonar 
PAPm – pressão arterial pulmonar média 
PCH – hemangiomatose capilar pulmonar 
PECP – pressão de encravamento pulmonar 
PFH – provas função hepática 
PFR – provas de função respiratória  
PSAP- pressão sistólica da artéria pulmonar  
PVOD – doença veno-oclusiva pulmonar 
REHAP – Registo Espanhol de Hipertensão  
Pulmonar 
RM – ressonância magnética 
Inglês: 
ALK1 – activin receptor-like kinase 1 
ANA – antinuclear antibody 
angioTC – computed tomography angiography 
angioRM – magnetic resonance angiography 
ARE – endothelin receptors antagonists 
BCC – calcium channel blocker 
BMPR2 – bone morphogenetic protein receptor 
type 2 
BNP- brain natriuretic peptide 
DLCO - Diffusing Capacity of the Lung for Carbon 
Monoxide 
DTC – connective tissue disease 
DVOP – pulmonary veno-occlusive disease 
ETT – transthoracic echocardiogram 
ETE – transesophagic echocardiogram 
FEV1/FVC – 1st second forced expiratory 
volume/forced vital capacity (Tiffeneau-Pinelli 
index) 
FOP – patent  foramen ovale 
HP – pulmonary hypertension 
HAP – pulmonary arterial hypertension 
HAPA – associated pulmonary arterial 
hypertension 
HAPI – idiopathic pulmonary arterial 
hypertension 
HCP-pulmonary capillary hemangiomatosis 
HPTEC – chronic thromboembolic pulmonary 
hypertension 
i.v. - intravenous 
NYHA- NewYork Heart Association 
OMS – World Health Organization 
PAP – pulmonary arterial pressure 
PAPm – mean pulmonary arterial pressure 
PCH – pulmonary capillary hemangiomatosis 
PECP – pulmonary wedge pressure 
PFH – hepatic function test 
PFR – respiratory function test 
PSAP – pulmonary artery systolic pressure 
PVOD – pulmonary veno-occlusive disease 
REHAP – Pulmonary Hypertension Spanish 
Registry 
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RMC – ressonância magnética cardíaca 
RPT – resistência pulmonar total 
RVP – resistência vascular pulmonar 
s.c. – via subcutânea 
TC – tomografia computorizada  
TCAR – tomografia computorizada de alta 
resolução 
TEP – trombo-embolismo pulmonar 
TLCO – transferência pulmonar de monóxido de 
carbono 
TSMM – teste de seis minutos marcha 
WHO – World Health Organization 
RM – magnetic resonance 
RMC – cardiac magnetic resonance 
RPT – total pulmonary resistance 
RVP – pulmonary vascular resistance 
s.c. - subcutaneous 
TC – computed tomography 
TCAR – high resolution computed tomography 
TEP – pulmonary thromboembolism 
TLCO -Transfer factor of the lung for carbon 
monoxide  
TSMM – six minute walking test 
WHO – World Health Organization 
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Introdução 
A hipertensão pulmonar (HP) é definida como um aumento na pressão arterial pulmonar média 
(PAPm) ≥25 mmHg em repouso, determinada por cateterismo cardíaco direito. A hipertensão arterial 
pulmonar (HAP), por sua vez, define-se como a presença de pressão de encravamento pulmonar 
(PECP) ≤15 mmHg e resistência vascular pulmonar (RVP) ≥240 dynes/s/cm5 ou 3 mmHg/l/min 
(Unidades de Wood). A HP pode igualmente ser determinada através de um ecocardiograma com 
Doppler, embora este método possa originar falsos diagnósticos negativos e positivos.  
Os doentes com hipertensão pulmonar apresentam-se com sintomatologia inespecífica, como dispneia 
para esforços progressiva, tosse e outros sinais de insuficiência cardíaca direita. Um grande grau de 
suspeição é necessário para levantar a hipótese e iniciar investigação do doente no sentido desta 
doença.  
As situações clínicas em que se pode verificar a HP estão classificadas em seis grupos, com 
características específicas, de acordo com a Classificação clínica Hipertensão pulmonar Dana Point 
2008: 
1. Hipertensão arterial pulmonar (HAP) 
1.1. Idiopática (HAPI) 
1.2. Hereditária 
1.2.1. BMPR2 
1.2.2. ALK-1, endoglina (associada ou não a telangiectasia hemorrágica hereditária) 
1.2.3. Causa desconhecida 
1.3. Induzida por drogas ou toxinas 
1.4. Associada a (HAPA) 
1.4.1. Doenças do tecido conjuntivo 
1.4.2. Infeção por VIH 
1.4.3. Hipertensão portal 
1.4.4. Cardiopatia congénita 
1.4.5. Shistossomíase 
1.4.6. Anemia hemolítica crónica 
1.5. Hipertensão pulmonar persistente do recém-nascido 
1’ Doença veno-oclusiva pulmonar e/ou hemangiomatose capilar pulmonar 
2. Hipertensão pulmonar devido a doença cardíaca esquerda 
2.1. Disfunção sistólica 
2.2. Disfunção diastólica 
2.3. Doença valvular 
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3. Hipertensão pulmonar devido a doença pulmonar e/ou hipoxémia 
3.1. Doença pulmonar obstrutiva crónica 
3.2. Doença pulmonar intersticial 
3.3. Outras doenças pulmonares com padrão misto e obstrutivo 
3.4. Disfunções respiratórias relacionadas com o sono 
3.5. Doenças com hipoventilação alveolar 
3.6. Exposição crónica a altitudes elevadas 
3.7. Perturbações do desenvolvimento 
4. Hipertensão pulmonar por trombo-embolismo crónico (HPTEC) 
5. Hipertensão pulmonar de causa incerta e/ou multifatorial 
5.1. Doenças hematológicas: doenças mieloproliferativas, esplenectomia 
5.2. Doenças sistémicas: sarcoidose, histiocitose pulmonar de células de Langerhans, 
linfangioleiomiomatose, neurofibromatose, vasculites 
5.3. Doenças metabólicas: doenças de armazenamento do glicogénio, doença de Gucher, doenças 
da tiróide 
5.4. Outras: obstrução tumoral, mediastinite fibrosante, insuficiência renal crónica em hemodiálise 
Como se pode ver pela classificação acima descrita, a hipertensão pulmonar pode ter como causa 
patologias muito diversas, desde doenças que afetam a própria vasculatura pulmonar, doenças que 
afetam o coração, doenças do parênquima pulmonar, doenças sistémicas, fatores extrínsecos, como 
drogas ou outras toxinas, à conjugação de vários destes fatores. Assim, a fisiopatologia da hipertensão 
pulmonar é, também, muito heterogénea. Alguns dos grupos caracterizam-se por hipertensão pulmonar 
pré-capilar (grupo 1, 3, 4, 5), enquanto o grupo 2 se enquadra na hipertensão arterial de causa pós-
capilar.  
Os doentes com hipertensão pulmonar do grupo 1 (HAP) caracterizam-se do ponto de vista 
histopatológico por hipertrofia da camada média, proliferação da íntima e fibrose, com infiltrado 
inflamatório perivascular, das artérias pulmonares distais. Nos casos mais avançados, essas lesões 
evoluem para lesões mais complexas, lesões plexiformes, com dilatação do vaso proximalmente à 
lesão e atrofia dos vasos mais distais. 
Por outro lado, nos doentes com HPTEC as lesões são caracteristicamente originadas por trombos 
organizados, aderentes à camada média das artérias pulmonares, que podem causar obstrução 
completa ou estenose de diferentes graus da rede vascular. Verificou-se, igualmente, que, nas zonas 
não afetadas por trombos, os doentes com HPTEC podem também desenvolver um processo de 
arteriopatia de lesões plexiformes, indistinguível daquela dos doentes com HAP. 
Até há bem pouco tempo, esta patologia era consideravelmente subdiagnosticada. Com o 
desenvolvimento e aperfeiçoamento de novos meios auxiliares de diagnósticos, juntamente com uma 
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melhor caracterização clínica da doença e crescente alerta dos profissionais de saúde na sua deteção, é 
possível prestar ajuda a muitos doentes não diagnosticados até então. A fisiopatologia é, agora, 
também mais clara, estando descritas várias vias moleculares (por exemplo: BMPR2; ALK) que 
podem ser a causa de doença em muitos doentes com hipertensão pulmonar de origem desconhecida. 
Ainda assim, tem sido difícil estimar a verdadeira incidência e prevalência da hipertensão pulmonar e 
qual o peso de cada grupo no total dos casos da doença. Num estudo ecográfico citado nas Guidelines 
da Sociedade Europeia de Cardiologia, levado a cabo por Gabbay et al., a prevalência de hipertensão 
pulmonar foi de cerca de 10,5% (hipertensão pulmonar definida como pressão sistólica na artéria 
pulmonar > 40 mmHg) sendo a grande maioria de origem em doença cardíaca esquerda (78,7%). 
1
 
O tratamento desta doença era, até há pouco tempo, muito limitado. Para a grande maioria dos 
doentes, poucos ou nenhuns meios estavam disponíveis, além de terapêutica de suporte e medidas 
gerais. Como possível cura da doença, o único meio a sugerir era o transplante pulmonar ou 
cardiopulmonar. A exceção eram os doentes com HPTEC (grupo 4), para quem a cirurgia de 
tromboendarterectomia pulmonar podia proporcionar alívio imediato da sintomatologia, assim como 
tratamento definitivo da doença.  
Contudo, novos medicamentos foram desenvolvidos, os quais possibilitaram o uso de novos regimes 
terapêuticos, com recurso aos bloqueadores dos canais de cálcio, antagonistas dos recetores da 
endotelina, inibidores da fosfodiestérases-5 e com análogos das prostaglandinas.  
Deste modo, foi possível alterar o curso da doença, com melhorias sintomáticas claras, e modificar o 
prognóstico até então sombrio a que estavam sujeitos os doentes com hipertensão pulmonar. 
Neste trabalho de revisão será dado particular ênfase à terapêutica farmacológica da hipertensão 
arterial pulmonar idiopática (HAPI) (1.1 na classificação de Dana 2008) (como exemplo de 
abordagem exclusivamente médica) e à terapêutica farmacológica e cirúrgica da hipertensão pulmonar 
trombo-embólica crónica (HPTEC) (4 na classificação de Dana 2008) (como exemplo de uma 
abordagem também cirúrgica). O trabalho visa, assim, dar uma nova perspetiva das terapêuticas mais 
recentes disponíveis para o tratamento destes dois subtipos de hipertensão pulmonar. 
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Material e Métodos 
A presente monografia foi feita com base numa pesquisa bibliográfica utilizando as bases de dados 
PubMed e Scopus. A pesquisa foi feita com base na pesquisa de termos MeSH (pulmonary 
hypertension, idiopatic pulmonary arterial hypertension, chronic thromboembolic pulmonary 
hypertension, pulmonary thomboendarterectomy, transplantation, endothelin antagonists, 
prostacycline analogues, phosphodiesterase inhibitors) com procura por nomes de autores e artigos, 
sem restrição por tipo de artigo ou ano de publicação. 
Foram também utilizadas guidelines, disponíveis gratuitamente online, da European Society of 
Cardiology. Foram ainda usados alguns artigos pesquisados manualmente, dos artigos referidos e que 
foram considerados importantes para este trabalho. 
Epidemiologia 
Até à data tem sido difícil determinar a verdadeira prevalência da hipertensão pulmonar (HP). 
Também não há estudos epidemiológicos comparativos referentes à prevalência dos diferentes tipos de 
HP. Num estudo ecocardiográfico já mencionado, Gabbay et al. verificaram uma prevalência de 
hipertensão pulmonar (definida como PAP sistólica > 40 mmHg) de 10,5% (n=4579). Desses, a 
grande maioria (78,7%) sofria de doença cardíaca esquerda, inserindo-se no grupo 2, 9;7% 
enquadravam-se no grupo 3, 4,2% no grupo 1 (HAP) e 0,6% no grupo 4 (HPTEC).
1
 
Escribano et al. referem que segundo dados de 4 registos Internacionais sobre hipertensão pulmonar, a 
prevalência varia entre um mínimo de 15 casos/milhão e um máximo de 26 casos/milhão de pessoas 
para a HAP e entre 5,6 e 9 casos/milhão para HAPI. Por sua vez, a incidência de HAP varia entre 2,4 e 
os 7,6 casos/milhão/ano, sendo duas vezes mais frequente nas mulheres, com uma idade média de 
apresentação de 50 anos. A proporção de doentes com HAPI é de cerca de 34% dos doentes com 
hipertensão pulmonar, segundo dados do Registo Espanhol de Hipertensão Pulmonar (REHAP)
2
. 
Nesses registos, cerca de 3% dos doentes tinha história familiar de HAP. 
No que se refere aos doentes que se enquadram no subgrupo de hipertensão arterial pulmonar 
associada (HAPA), a condição mais frequentemente encontrada é a doença cardíaca congénita 
(17,5%), seguidas por doenças do tecido conetivo (16%), sendo que a hipertensão portal está presente 
em 6,4% dos doentes e a infeção por vírus VIH em 5,9%. 
2-5
 
A causa mais frequente de hipertensão pulmonar é a doença cardíaca esquerda. Nos doentes 
pulmonares é também muito prevalente (doença pulmonar obstrutiva crónica: > 50%; doença 
intersticial pulmonar: 32%-39%). Em outras doenças pulmonares, como a fibrose pulmonar, há 
também um aumento na prevalência de hipertensão pulmonar. 
6-7
 
Hoje em dia, as verdadeiras incidência e prevalência de HPTEC permanecem ainda desconhecidas. É 
consensual, no entanto, a relação existente entre história de embolismo pulmonar e o desenvolvimento 
11 
 
de HPTEC. Segundo o Registo Espanhol de Hipertensão Pulmonar, essa incidência encontra-se entre 
0,5% - 2%, representando cerca de 15% dos doentes com hipertensão pulmonar, muito embora um 
número considerável dos pacientes diagnosticados com HPTEC (40% - 50%) não apresente qualquer 
evidência de episódio prévio de trombose venosa profundo ou embolismo pulmonar
2
.  
A hipertensão pulmonar por trombo-embolismo crónico (HPTEC) com gravidade suficiente para 
requerer intervenção cirúrgica é mais frequente do que se suspeitava anteriormente. Nos Estados 
Unidos, em cada ano, registam-se 500 a 2500 doentes com aquela patologia, representando 0,1 a 0,5% 
dos doentes com trombo-embolismo pulmonar (TEP) que sobreviveram ao episódio inicial.
8-9
 
Segundo Pengo et al. a HPTEC desenvolve-se até 3,8% (aos 2 anos de follow-up) dos casos que 
sobrevivem ao episódio agudo de TEP. 
10
 . Estudos recentes indicam que o TEP pode cursar sem 
sintomas e que mesmo o TEP sintomático é frequentemente não diagnosticado. A 
recuperação/resolução anatómica e hemodinâmica dum episódio agudo de TEP é também mais 
frequente do que se admitia até muito recentemente. Adicionalmente, a HPTEC é frequentemente 
identificada aquando do diagnóstico dos casos de hipertensão pulmonar inexplicada, muitos dos quais 
sem história prévia sugestiva de TEP. 
11
 
No estudo já mencionado realizado por Pengo et al., os autores incluíram 223 pacientes na fase pós 
embolismo pulmonar e seguiram-nos durante uma média de 94 meses e um máximo de 10 anos, num 
centro de referência primário. Todos os doentes foram devida e corretamente submetidos a 
anticoagulação, sendo alvo de rigorosa monitorização. Dos 223 pacientes, 14,3% sofreram de uma ou 
mais recorrências de trombo-embolismo venoso. Destes, metade teve como primeiro episódio de 
recorrência um episódio de TEP. Aqueles autores registaram ainda um aumento gradual da incidência 
de recorrência ao longo dos anos, sendo esse valor de 29,1% aos 10 anos. Naquela população, apenas 
sete pacientes desenvolveram sintomas, que se confirmou serem devidos a HPTEC, sendo que, em 
apenas dois, a sintomatologia foi precedida por episódios diagnosticados de TEP. A incidência 
cumulativa de HPTEC registada naquele estudo foi de 0% aos 3 meses, 1% aos seis meses, 3,1% ao 1 
ano, 3,8% aos dois anos, não sendo diagnosticado nenhum caso de HPTEC após os dois anos de 
seguimento dos doentes. 
10
 
Por outro lado, é referido por Klok e Huisman que a incidência de HPTEC pode variar entre os 0,1 e 
os 8,8%, após um episódio agudo de embolismo pulmonar. Como explicação para esta variação, o 
autor sugere as consideráveis modificações nos critérios de inclusão e de diagnóstico, entre vários 
estudos relevantes. Este grupo analisou recentemente a incidência de HPTEC em 877 doentes após um 
embolismo pulmonar agudo. A incidência cumulativa de HPTEC foi de 0,57% na população geral e 
cerca de três vezes maior (1,5%), em doentes com TEP sem qualquer fator de risco associado. Esta 
incidência pode estar no entanto subestimada, já que em estudos observacionais pós embólicos não são 
considerados os doentes referidos para tromboendarterectomia pulmonar que não apresentam a 
mínima evidência de embolismo pulmonar agudo. 
12-13
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Fisiopatologia 
Nos últimos anos, tem-se verificado um crescente aumento de conhecimento no que toca à 
fisiopatologia da hipertensão pulmonar.  
A hipertensão arterial pulmonar (HAP) é uma doença caracterizada pela obstrução dos vasos pré-
capilares (artérias de médio calibre e arteríolas). A lesão característica da HAP avançada é a 
arteriopatia plexiforme. Na doença arterial pulmonar avançada verifica-se uma crescente proliferação 
de células endoteliais, musculares lisas, fibroblastos e células progenitoras endoteliais derivadas da 
medula óssea, que se agregam entre si de forma caótica. Proximalmente à lesão as arteríolas 
encontram-se dilatadas, enquanto distalmente um processo de apoptose das células endoteliais e 
pericitos leva à perda da rede vascular. 
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O mecanismo mais aceite como a base de todo este processo é a doença arterial pulmonar, acredita-se, 
sobre um grande suporte de predisposição genética (ex., BMPR2, ALK-1 endoglina). Na presença de 
um estímulo como uma doença inflamatória, um fator ambiental, outro fator de stress, pode promover 
o aparecimento de hipertensão pulmonar. 
15
 Mutações no gene BMPR2 (Bone morphogenetic protein 
receptor type 2) e no gene ALK1 (activin receptor-like kinase 1 gene) têm sido associadas a HAPI e a 
telangiectasia hemorrágica hereditária mais HAP, respetivamente. O gene BMPR2 codifica um recetor 
tipo II, membro da família dos recetores BMPRII do transforming growth factor beta (TGF-ß). Depois 
do agonista se ligar àquele tipo de recetor, que têm actividade de cínase, formam-se complexos 
heteroméricos com os recetores de membrana tipo I, iniciando dessa forma a fosforilação daqueles e a 
activação de vias metabólicas intracelulares. 
É, no entanto, difícil indicar com certeza qual o mecanismo exato responsável pela hipertensão 
pulmonar, já que um grande e complexo conjunto de vias de sinalização e ativação molecular, 
interagem no processo.  
 Verificou-se que o gene BMPR2 (através da sua inativação) está presente em muitos dos casos de 
hipertensão pulmonar idiopática (20% - 30%) e familiar (60%). Estes recetores, como já referido, da 
família dos TGF-β, estão relacionados com vários processos envolvidos na fisiopatologia da HAP, 
como a remodelação vascular, proliferação e diferenciação celular, apoptose e turnover da matriz 
extracelular. A inativação deste recetor desequilibra os efeitos da ação oposta entre o TGF-β e o BMP, 
propiciando as células vasculares pulmonares a proliferar, contribuindo assim para o desenvolvimento 
de hipertensão arterial pulmonar. 
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Outra das vias atualmente muito estudada é a via que envolve o recetor ALK-1. Uma mutação neste 
gene leva ao desenvolvimento de telangiectasia hemorrágica hereditária, doença caracterizada por 
telangiectasias cutâneas e malformações arteriovenosas. Em alguns indivíduos, esta doença faz-se 
acompanhar de hipertensão pulmonar, clínica e histologicamente indistinguível de outras formas de 
HAP. Por vezes, mutações neste recetor estão associadas a hipertensão pulmonar, sem 
desenvolvimento de telangiectasia hemorrágica hereditária. 
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1) Hipertensão pulmonar idiopática (HAPI) 
A hipertensão pulmonar é uma doença que pode ou não ter origem em outros distúrbios ou processos 
clínicos. Nos casos em que se consegue averiguar qual a causa subjacente ao desenvolvimento da 
hipertensão pulmonar, essa é designada como secundária. Por outro lado, há casos em que a causa que 
propicia o desenvolvimento da hipertensão pulmonar não é identificada, mesmo após realização de um 
grande número de exames auxiliares de diagnóstico. Nestes casos, é designada hipertensão arterial 
pulmonar idiopática. Deste modo, é essencial um estudo cuidado e rigoroso, que exclua, de modo 
seguro, todas as causas secundárias prováveis de hipertensão pulmonar. Hoje em dia, um número 
considerável destes casos pensa-se ter origem nas mutações genéticas descritas anteriormente, com um 
padrão de transmissão autossómico dominante de penetrância incompleta. A baixa penetrância destes 
genes torna necessária a coexistência de outros fatores de risco ou anormalidades que desencadeiem o 
desenvolvimento de doença clinicamente manifesta.  
Na figura 1 observa-se a representação esquemática da histopatologia da hipertensão pulmonar. 
Figura 1: Histopatologia da hipertensão arterial pulmonar.  
Retirada e adaptada de imagens disponíveis em: http://www.pah-info.com/Image-gallery, 20 Mar 2013 
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2) Hipertensão pulmonar por tromboembolismo crónico (HPTEC) 
Nos últimos anos, com a procura ativa e com a amplificação do número de estudos, tem-se adquirido 
um melhor entendimento da fisiopatologia e dos vários processos inerentes ao desenvolvimento de 
HPTEC. Vários possíveis mecanismos são, então, propostos como subjacentes a HPTEC. Klok e 
Huisman referem num dos seus trabalhos 
13
 que atualmente há três mecanismos igualmente plausíveis 
de serem os responsáveis pelo desenvolvimento desta doença: 
1) embolo recorrente assintomático, após episódio inicial de embolismo pulmonar adequada e 
eficazmente tratado; 
2) falência na resolução de um trombo agudo, apesar de terapêutica adequada e eficaz ou no caso 
de tratamento ineficaz; 
3) formação de trombo de novo in situ, como reação a remodelação vascular, com origem num 
processo não trombo-embólico, como no caso da HAP. 
Existe, no entanto, um conjunto de pontos a favor e contra cada um dos mecanismos propostos, 
fazendo com que a escolha de um em relação aos outros não seja consensual. No que toca aos dois 
primeiros processos, que têm origem trombo-embólica, é referido por um trabalho publicado 
recentemente por Jaff et al. que há uma clara melhoria dos parâmetros hemodinâmicos, após 
tratamento do episódio de embolismo pulmonar agudo. Passadas uma a quatro semanas após o evento 
agudo, e não tendo este sido corretamente resolvido, o trombo incorpora-se na parede vascular, 
sofrendo aquela um processo de remodelação rico em tecido conjuntivo e elástico, com consequente 
estreitamento do lúmen vascular nesse local. Pode ainda suceder que alguns doentes sofram de um 
processo de recanalização de alguns dos ramos arteriais pulmonares com formação de tecido fibroso 
com o nome de “bands and webs”. Nalguns destes doentes, estas alterações promovem HPTEC 17. 
Coloca-se ainda como hipótese a existência de uma relação causal clara entre episódios de trombo-
embolismo venoso e HPTEC 
18
 e a verificação de que a tromboendarterectomia pulmonar 
corretamente realizada e bem-sucedida pode ser curativa em doentes com HPTEC 
19
 . Estes estudos 
contrariam a hipótese de uma possível alteração endotelial arterial pulmonar subjacente ao 
desenvolvimento de HPTEC. Verificou-se, também, que o embolismo pulmonar pode levar a 
processos causadores de dano endotelial, já que promove um aumento da permeabilidade vascular, 
com aumento dos níveis de citocinas, fatores de crescimento e de substâncias vasoreativas, fomentado 
um estado pró coagulante e pró inflamatório a nível local e subsequente processo de remodelação 
vascular característica da HPTEC. 
20-21
 Por outro lado, contra ambos os mecanismos que envolvem 
uma causa embólica está a evidência da ausência de qualquer episódio de trombose venosa profunda 
em mais de 40% dos indivíduos diagnosticados com HPTEC 
18, 20
. Um estudo recente de avaliação por 
imagem estima que em cerca de metade dos casos de embolismo pulmonar seja evidente trombo 
residual, após um ano de terapia anticoagulante adequada, sendo que somente uma pequena proporção 
destes doentes irá desenvolver HPTEC 
22
. Foi também demonstrado que não existe correlação entre o 
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aumento da pressão arterial pulmonar e o grau de obstrução vascular pulmonar, sendo mesmo possível 
assistir a uma progressão da pressão arterial pulmonar na ausência de embolismo/trombo-embolismo 
recorrente ou aumento do grau de obstrução. 
23
. O facto de nunca se ter reconhecido uma diminuída 
capacidade fibrinolítica e haver semelhanças histopatológicas entre doentes com HPTEC e aqueles 
com HAP são também argumentos importantes contra os primeiros dois mecanismos apresentados.  
Os resultados publicados por vários autores relativos à eficácia dos fármacos habitualmente usados na 
terapia modificadora da HAPI em doentes com HPTEC não operável ou residual pós endarterectomia 
parecem indicar que aqueles fármacos devem exercer o seu efeito sobre a microvasculatura pulmonar, 
já que não terão qualquer efeito a nível da obstrução mecânica trombo-embólica. 
Estes dados não permitem, então, esclarecer com certeza qual a fisiopatologia por detrás do 
desenvolvimento desta doença. Assim, é plausível adiantar uma possível origem multifatorial ao 
desenvolvimento de HPTEC, não sendo de apontar nenhum mecanismo como sobrepondo-se a 
qualquer um dos outros, mas tendo cada um a sua maior ou menor contribuição como fatores causais. 
 
Classificação 
Stuart Jamieson, et al., do Centro Universitário de San Diego na Califórnia, um dos mais experientes 
centros a nível mundial sobre a HPTEC e tromboendarterectomia pulmonar, sugerem uma 
classificação, que é a mais aceite atualmente e que se baseia na localização anatómica do trombo e no 
atingimento patológico da parede dos vasos pulmonares (observações durante a cirurgia). Este grupo 
propõe então quatro tipos de doença 
24
: 
tipo 1 – trombo recente, organizado, localizado ao nível das artérias pulmonares principais ou lobares 
(cerca de 38% dos casos operados) ;  
tipo 2 – aumento da espessura da íntima e fibrose, com ou sem trombo organizado, proximalmente às 
artérias segmentares pulmonares, podendo apresentar-se à “dissecção cirúrgica inicial” somente por 
aumento da espessura da intima, com “webs” ocasionais ao nível das artérias principais e lobares 
(aproximadamente 40% dos casos operados); 
tipo 3 – fibrose, “intimal webbing” e espessamento com ou sem presença de trombo organizado, 
apenas ao nível das artérias segmentais distais ou subsegmentares (cerca de 19% dos doentes; é o tipo 
mais difícil de resolver cirurgicamente, já que na maioria dos casos não se encontra trombo visível 
nem oclusão dos vasos); 
tipo 4 – vasculopatia arterial distal microscópica, sem doença trombo-embólica visível (cerca de 3% 
dos casos; nestes casos não há relação direta com doença trombo-embólica, considerando-se 
inoperável; os doentes não têm qualquer beneficio com a tromboendarterectomia pulmonar, já que o 
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problema neste tipo da doença é doença intrínseca aos próprios vasos pulmonares, podendo no entanto 
ser responsável pela formação de trombo subsequente).  
Esta divisão em quatro grupos serve também para identificar preditores de prognóstico pós 
tromboendarterectomia pulmonar uma vez que os doentes que pertencem ao tipo 1 têm o melhor 
prognóstico e, ao tipo 4, o pior. 
 
Fatores de risco 
Nas últimas décadas assistiu-se a uma grande evolução e a uma crescente descoberta de diversos 
fatores de risco associados ao desenvolvimento de hipertensão arterial pulmonar clássica do tipo pré-
capilar e, simultaneamente, a uma maior identificação de distintas condições predisponentes ao seu 
desenvolvimento.  
Bonderman et al. 
18
, num estudo controlado, analisaram retrospetivamente uma das maiores coortes até 
ao momento (n=687), envolvendo doentes com HPTEC de três grandes centros europeus, comparando 
com doentes com hipertensão arterial pulmonar pré-capilar não trombo-embólica, dos mesmos 
centros. Neste estudo, ficou confirmada a relação entre determinadas condições médicas previamente 
avançadas como fatores de risco para desenvolvimento de HPTEC, nomeadamente a presença de 
anticorpos antifosfolipídeos/anticoagulante lúpico, a esplenectomia, o shunt ventrículo-auricular, os 
pacemakers infetados, os acessos venosos centrais e o grupo sanguíneo que não O. Por outro lado, não 
se conseguiu confirmar, neste mesmo estudo, a relação entre a doença inflamatória intestinal e a 
osteomielite com o desenvolvimento de HPTEC. O trombo-embolismo venoso prévio ou recorrente e 
as úlceras venosas crónicas associaram-se a resultados estatisticamente significativos em relação ao 
desenvolvimento de HPTEC (69% dos doentes tinham história de trombo-embolismo venoso). Este 
valor, algo superior aos valores previamente descritos, pode dever-se ao aumento da sensibilização dos 
profissionais de saúde para a identificação/diagnóstico da doença trombo-embólica nestes centros 
especializados. Estes investigadores avançam, também, a história de cancro prévio ou de terapia 
hormonal de substituição tiroideia como novos fatores de risco ao desenvolvimento de HPTEC. Este 
risco aumentado de HPTEC pode ter por base o facto de, quer a quimioterapia, quer outros tratamentos 
usados no cancro, poderem promover mecanismos e fatores que levam a trombose. Está também 
demonstrado um risco aumentado de trombose em doentes que sofrem de hipotiroidismo ligeiro e 
aumento de fatores de coagulação e diminuição do tempo de formação de trombo em pessoas a 
realizar terapêutica hormonal de substituição tiroideia 
18
.  
Condliffe et al. foram também capazes de confirmar as condições médicas já referidas como 
predisponentes ao desenvolvimento de HPTEC, mencionando ainda a presença destas condições em 
cerca de 96% dos doentes estudados 
25
. Indicam, ainda, como mais comum em doentes com HPTEC 
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operável, história prévia de trombo-embolismo venoso e, mais comum em doentes com HPTEC não 
operável, a esplenectomia. Referiram ainda aqueles autores que nenhuma destas condições afeta a 
sobrevida dos doentes com HPTEC operável ou não operável. É ainda interessante a demonstração por 
Condliffe et al. de que cerca de 42% dos doentes com HPTEC não têm história prévia de trombo-
embolismo venoso. A ausência de um episódio prévio de trombo-embolismo venoso verifica-se ser 
muito mais comum nos doentes com HPTEC distal, sugerindo que em determinados doentes um 
processo de trombose in situ possa ocorrer 
25-26
. A principal limitação destes estudos é a sua 
abordagem retrospetiva e a falta de seguimento dos doentes e monitorização da terapêutica médica.  
 
Apresentação clínica e avaliação diagnóstica 
Neste tópico, por ser mais adequado (sinais e sintomas semelhantes) e ser mais fácil a sistematização, 
apresentam-se as manifestações clínicas e a avaliação diagnóstica da HAPI e da HPTEC. 
Os sintomas dos doentes com hipertensão arterial pulmonar idiopática e/ou HPTEC podem apresentar-
se de modo muito subtil, durante uma fase inicial da doença. Assim sendo, pode-se tornar complicado 
diagnosticar esta doença atempadamente, já que a sintomatologia não muito exuberante e inespecífica 
pode levar a um atraso no diagnóstico, sendo necessário aos clínicos manterem um elevado grau de 
suspeição, especialmente em situações de dispneia de esforço sem razão aparente, ou sem história 
prévia de trombo-embolismo venoso 
27
.  
Relativamente à etiologia trombo-embólica, segundo Hoeper et al., há dois cenários diferentes, sobre 
os quais um doente com HPTEC se pode apresentar: No primeiro, em casos com origem num episódio 
trombo-embólico, quer isolado, quer recorrente, os doentes após um período “honeymoon” inicial, que 
pode ter uma duração muito variável, apresentam, carateristicamente, sintomas inespecíficos, como 
dispneia de esforço progressiva, hemoptises e sinais de insuficiência cardíaca direita, entre os quais 
fadiga, palpitações e edemas. Por outro lado, como já referido neste trabalho, uma grande percentagem 
de doentes não apresenta história prévia de trombo-embolismo. Estes doentes desenvolvem geralmente 
quadros muito semelhantes àqueles de outras formas de hipertensão pulmonar, particularmente com 
HAPI, surgindo com dispneia de esforço progressiva e exaustão para pequenos esforços 
28
.  
Outros sintomas são ainda possíveis de se fazer notar nestes doentes, sendo no entanto menos comuns, 
como dor torácica atípica, hemoptises e tosse não produtiva. Auger et al. referem, ainda, como 
sintomas de uma fase avançada da doença, sensação de vertigem de esforço e, em casos mais severos, 
síncope e ainda sintomas severos de falência cardíaca direita 
27
, com edemas periféricos, saciedade 
precoce e dor e sensação de peso epigástrico 
17
. 
Ao exame físico o doente não apresenta também sinais muito exuberantes nem específicos, podendo 
mesmo ser absolutamente não revelador, mais concretamente em fases mais precoces da doença, antes 
de se estabelecer quadro de insuficiência cardíaca direita. Com o avançar da hipertensão pulmonar, 
18 
 
independentemente da etiologia, podem então fazer-se notar sinais gerais como lift para-esternal por 
impulso aumentado do ventrículo direito, desdobramento do segundo som cardíaco com intensidade 
aumentada do componente pulmonar, regurgitação tricúspide, S4 audível à auscultação sobre o 
ventrículo direito. Começam ainda a fazer-se notar os sinais de insuficiência cardíaca, tais como 
turgescência venosa jugular, refluxo hepato-jugular, ascite, hepatomegalia e edemas periféricos. À 
auscultação dos lobos pulmonares, especialmente dos lobos pulmonares inferiores, pode ser audível 
“flow murmurs or buits”. De acordo com estudos recentes, estes ruídos podem ser ouvidos em cerca 
de 30% dos doentes com HPTEC, já que estes sons são produzidos pela passagem de fluxo turbulento 
pelas áreas de obstrução dos vasos pulmonares centrais. Permitem, então, fazer a distinção de HPTEC 
por obstrução de vasos de grande e médio calibre com outros tipos de doença, já que não foram ainda 
descritos em doença com origem em problemas da microvasculatura pulmonar. Apesar de não 
ocorrerem apenas em doentes com HPTEC e de ser um sinal muito pouco sensível, este sinal é muito 
específico 
27
. Estão ainda descritos, em estádios mais avançados de doença, estados de hipoxia e 
cianose 
17
.  
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Figura 2: Algoritmo diagnóstico. 
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A abordagem diagnóstica a um doente com HP começa com a suspeição clínica, através de sinais, 
sintomas e de história sugestiva. Após confirmada a hipertensão pulmonar, é necessário pesquisar a 
etiologia subjacente à doença, através de recurso a um conjunto de exames invasivos e não invasivos, 
que permitam apontar ou excluir cada uma dessas etiologias (Fig.2). A HAPI é um diagnóstico que só 
deve ser considerado após excluídas todas as outras causas plausíveis. Posteriormente, torna-se 
necessário averiguar a gravidade da doença, através da avaliação dos parâmetros hemodinâmicos por 
ecocardiografia ou por cateterismo cardíaco, ou através de avaliação de outros biomarcadores 
serológicos e testes de avaliação de capacidade física. 
Em todos os doentes com dispneia, intolerância ao exercício, ou outros sinais de insuficiência cardíaca 
direita, deve-se pôr a hipótese de estarmos na presença de um caso de hipertensão pulmonar que pode 
também ser um caso de HPTEC, devendo então ser propostos para estudo nesse sentido. O mesmo é 
válido para doentes com história prévia de trombose venosa profunda ou embolismo pulmonar 
17
. Nos 
doentes em que se suspeita de HPTEC, a abordagem é feita no sentido de averiguar alguns pontos 
essenciais. Os principais objetivos são, então, confirmar a presença de obstrução vascular pulmonar 
por material trombo-embólico e o compromisso hemodinâmico provocado pelo mesmo. É também 
essencial averiguar a acessibilidade cirúrgica da lesão, estimando o possível resultado da cirurgia na 
correção dos parâmetros hemodinâmicos 
12
.  
A abordagem a um doente com HPTEC deve iniciar-se com a colheita de uma boa história clínica e 
um exame físico o mais completo possível. Posteriormente, para averiguar e confirmar o diagnóstico, 
deve proceder-se à realização de um conjunto de exames auxiliares de diagnóstico invasivos e não 
invasivos. 
A telerradiografia do torax é normalmente um exame pouco revelador, já que numa fase inicial poucas 
ou nenhumas alterações são esperadas. No entanto, com o avançar da doença, algumas alterações 
podem ser percecionadas, como o aumento do calibre dos vasos pulmonares principais, melhor 
visualizável em doentes com doença dos vasos mais proximais de maior calibre. O ventrículo direito 
sofre também alterações, encontrando-se aumentado. As regiões mais distais e periféricas do pulmão, 
com o compromisso da rede vascular, podem sofrer lesões devido à isquemia, com zonas de enfarte, 
que se fazem notar através de opacidades alveolares periféricas, lesões lineares e espessamento da 
pleura. 
Os testes da função pulmonar devem ser realizados com intuito de avaliar o grau de compromisso da 
função pulmonar e a presença ou não de outras doenças do parênquima pulmonar. É referido por 
Auger et al 
27
 que as cicatrizes pulmonares de enfartes prévios podem ser a causa de um defeito 
restritivo médio a moderado em cerca de 20% dos doentes com HPTEC. É comum uma diminuição da 
capacidade de difusão para o monóxido de carbono (DLCO). Valores normais não excluem, no 
entanto, o diagnóstico e valores muito alterados devem fazer suspeitar de compromisso grave da rede 
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vascular pulmonar mais distal, obrigando a descartar outras hipóteses de diagnóstico. Um maior ou 
menor grau de hipoxemia é também comum, especialmente com o exercício. 
Um dos meios auxiliares de diagnóstico essencial no estudo de doentes com suspeita de HPTEC e um 
dos primeiros a realizar é a ecocardiografia transtorácica. Através do recurso ao efeito Doppler é 
possível estimar, através deste meio não invasivo, a pressão arterial sistólica da artéria pulmonar, o 
débito cardíaco e a função ventricular direita. Também com a ecocardiografia os resultados vão 
variando à medida que a doença progride. Em casos mais avançados e graves da doença, é possível 
verificar, através da ecocardiografia, aumento das dimensões do ventrículo e aurícula direitos, 
variados graus de regurgitação tricúspide, desvio do septo interventricular para a esquerda, que pode 
levar a disfunção ventricular esquerda, quer sistólica, quer diastólica. Podem ainda ser visíveis outras 
anomalias cardíacas com o uso de contraste, como o caso de comunicação interventricular por 
foramen oval patente ou outras comunicações entre as diferentes câmaras.   
Na tabela 1 estão definidos os critérios ecocardiográficos para aferir a probabilidade de hipertensão 
pulmonar. 
Outro exame fundamental no diagnóstico de HPTEC é a cintigrafia de ventilação/perfusão, que, apesar 
do desenvolvimento de meios mais “modernos”, continua a ser o exame com maior sensibilidade para 
a deteção desta doença. A cintigrafia permite averiguar incongruências entre a ventilação e a perfusão 
pulmonar, provocadas pela obstrução vascular trombo-embólica, diferenciando entre lesões a nível da 
rede vascular mais central ou mais distal. Para o diagnóstico de HPTEC é obrigatório que pelo menos 
um segmento pulmonar esteja afetado, estando normalmente envolvidos mais do que um. Na doença 
mais distal, de pequenos vasos, a cintigrafia pode apresentar-se normal, podendo também apresentar 
uma imagem em aspeto mosqueado. Qualquer incongruência encontrada deve ser tida em conta e 
indicativa de estudo, já que outras doenças podem ser consequência de anomalias ventilação/perfusão, 
como é o caso doença veno-oclusiva ou hemangiomas pulmonares. Apesar de ser um exame de 
excelência no diagnóstico de HPTEC, a cintigrafia é um exame que pode subestimar a gravidade, pois 
pode ter ocorrido, previamente à sua realização, um possível processo de recanalização espontânea.  
O exame que permite, verdadeiramente, aferir o grau de doença e a função cardíaca é o cateterismo 
cardíaco, através da avaliação dos vários parâmetros hemodinâmicos cardíacos, incluindo a avaliação 
da pressão arterial pulmonar. Avalia ainda a presença ou risco de outras doenças ou lesões cardíacas, 
como valvulopatias ou doença coronária. Todos estes dados são essenciais para prever a acessibilidade 
para cirurgia e determinar prognóstico da doença.  
Apesar do rápido desenvolvimento de novas técnicas de diagnóstico, a angiografia pulmonar mantém-
se como o gold standard no diagnóstico de HPTEC. Alguma dúvida persiste quanto à segurança da 
realização da angiografia. Este é, no entanto, um meio seguro e eficaz, quando realizado sobre as 
condições e cuidados adequados e por profissionais com experiência, mesmo em casos de hipertensão 
pulmonar severa. Uma única injeção de contraste é administrada. Quando possível, é preferível a 
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aquisição de uma imagem em dois planos, já que oferece uma visão mais detalhada, com a vantagem 
de ser possível a visualização da rede vascular em mais do que um plano. Assim, é possível avaliar 
toda a vasculatura pulmonar, permitindo identificar as zonas de obstrução trombo-embólica, a sua 
gravidade e a sua acessibilidade cirúrgica. O trombo-embolismo crónico pode apresentar-se na 
angiografia de vários modos, como defeitos de preenchimento em determinadas áreas, bolsas, redes e 
bandas, estreitamento repentino de um vaso ou da obstrução total do mesmo.  
Mais recentemente, outros exames ganham também destaque na abordagem dos doentes com suspeita 
de HPTEC. Com os avanços tecnológicos e a maior acessibilidade dos meios, a angiografia por TC 
(angioTC) e a ressonância magnética/angiografia por ressonância magnética (RM/angioRM) começam 
agora a ser usadas como meios essenciais no diagnóstico e estudo pré-cirúrgico dos doentes em causa. 
Estes permitem uma reconstrução pulmonar tridimensional. 
Os achados mais comuns numa angioTC pulmonar são, segundo Auger et al. 
27
, uma perfusão do 
parênquima pulmonar em mosaico; aumento das dimensões dos vasos e câmaras cardíacas direitas; 
variabilidade no tamanho dos vasos lobares e segmentares, com diminuição do calibre do vaso 
envolvido pelo trombo; lesões cicatriciais, nas regiões pouco perfundidas. É preciso ter em conta que 
um doente com relativas incongruências na cintigrafia ventilação/ perfusão pode apresentar um 
angioTC aparentemente normal. O uso de contraste no angioTC permite detetar com maior acuidade a 
presença de trombos, diminuição do calibre dos vasos pulmonares afetados, “bandas e teias (webs)” e 
outras irregularidades vasculares. O uso de contraste permite ainda avaliar anatomicamente todo o 
coração. Há ainda muito poucos estudos a avaliar a acuidade da angioTC, na identificação e seleção de 
indivíduos com maiores probabilidades de obterem melhores resultados com a tromboendarterectomia 
pulmonar. É referido pelo mesmo autor que os estudos recentes que comparam a angioTC à 
angiografia convencional apontam para eficácia semelhante entre estas duas técnicas na deteção de 
oclusão completa de vasos segmentares. No entanto, a angiografia destaca-se consideravelmente na 
deteção de lesões não oclusivas. A angioTC é também o meio aconselhável em doentes com HPTEC, 
suspeita de doença do parênquima pulmonar ou do mediastino associada.  
A angioRM é cada vez mais um exame de escolha, essencialmente em centros em que a angiografia 
convencional não está disponível ou em centros com pouca experiência em que a realização da 
angiografia é considerada demasiado arriscada. A angioRM permite também uma clara visualização 
de toda a vasculatura pulmonar e a deteção das lesões vasculares características da HPTEC. Ao 
contrário das outas técnicas, uma das grandes vantagens da RM é a possibilidade de avaliar a função 
cardíaca com recurso a cine imagem. Através deste método é possível o cálculo da fração de ejeção de 
ambos os ventrículos e a visualização dos grandes vasos. É um bom meio auxiliar de diagnóstico 
quando se pretende avaliar o resultado da tromboendarterectomia pulmonar nestes doentes, já que 
permite avaliar os parâmetros hemodinâmicos cardíacos e a função cardíaca, pré e pós 
operatoriamente. 
13, 17, 27
 
23 
 
Apesar de nenhum destes exames ser 100 % específico, é tido em consideração que uma cintigrafia 
pulmonar sem qualquer tipo de alterações ou uma ecografia dentro dos parâmetros da normalidade 
excluem quase por completo a hipótese de HPTEC 
6
.  
Para além do já mencionado, Klok e Huisman, através da análise de muitos dados recolhidos, põe a 
hipótese de que, na presença de um ECG sem sinais de sobrecarga ventricular direita, 
concomitantemente com uma concentração plasmática de NT-proBNP normal, é possível excluir 
praticamente todos os casos de HPTEC (valor preditivo negativo de mais de 99%) 
13
.  
Segundo a American Heart Association, na abordagem diagnóstica a um doente com HPTEC, devem 
ser seguidas as seguintes recomendações 
17
: doentes apresentando-se com um quadro de dispneia 
inexplicada, intolerância ao exercício físico ou evidência clínica de falência cardíaca direita, com ou 
sem história prévia de tombo-embolismo venoso sintomático, devem ser avaliados por suspeita de 
HPTEC (Classe I, Nível de evidência C); é aconselhável avaliar doentes, através da realização de um 
ecocardiograma, seis semanas após um episódio de embolismo pulmonar agudo, de modo a pesquisar 
a persistência de hipertensão pulmonar, que possa ser preditiva do desenvolvimento de HPTEC 
(Classe IIa, Nível de evidência C). 
O diagnóstico definitivo de HPTEC tem por base a presença de hipertensão pulmonar pré-capilar 
(PAPm ≥ 25 mmHg, PECP ≤ 15 mmHg, RVP > 2 unidades deWood) em doentes com múltiplos 
trombos/êmbolos oclusivos crónicos/organizados, nas artérias pulmonares (principais, lobares, 
segmentares, subsegmentares). 
1
 
 
 
Tratamento 
1)Hipertensão arterial pulmonar idiopática (HAPI) 
Terapêutica geral e de suporte  
Segundo as guidelines da Sociedade Europeia de Cardiologia, aos indivíduos com HAPI são 
aconselhadas determinadas medidas gerais e de suporte, tendo em conta a condição clínica e os riscos 
inerentes à sua situação. Assim, está contra-indicada a gravidez (classe I, nível C), já que as mulheres 
com HAP enfrentam um risco elevadíssimo de morte (durante a gravidez). Está também indicada a 
prevenção de infeções respiratórias, com recurso a imunização contra infeções por influenza e 
pneumococos a todos os doentes com HAP (classe I, nível C). A reabilitação física (classe IIa, nível B) 
pode também ser vantajosa nos doentes com HAP que sejam fisicamente inativos, devendo no entanto 
haver atenção, já que não está indicada atividade física excessiva, que lhes proporcione desconforto e 
mal-estar (classe IIa, nível C). Pode também ser de considerar o apoio psicológico ou psiquiátrico 
(classe IIa, nível C) naqueles doentes em que a qualidade de vida psicossocial esteja a ser afetada pela 
condição patológica. Nos doentes com classe funcional III ou IV da OMS, com pressão parcial de O2, 
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inferior a 60mmHg, deve ser considerada administração suplementar de O2, em viagens aéreas, 
especialmente de longo curso (classe IIa, nível C). Quando sujeitos a cirurgia, os doentes com HAP 
estão sob risco acrescido. Deste modo, a anestesia epidural deve ser preferível, sempre que possível, à 
anestesia geral (classe IIa, nível C). 
Os doentes com HAP devem também ser submetidos a um conjunto de medidas de suporte, que visam 
melhorar o estado clínico do doente, ou prevenir a ocorrência de eventos adversos. Estes doentes são 
muito propícios ao desenvolvimento ou descompensação de insuficiência cardíaca direita e 
acumulação de fluidos. Assim, a administração de diuréticos pode mostrar-se vantajosa (classe I, nível 
C). O suporte com oxigenoterapia de longa duração deve ser considerado nos doentes com HAP, 
quando a pressão arterial de O2 estiver consistentemente abaixo de 60 mmHg, visando melhoria quer 
dos parâmetros analíticos, quer sintomática (classe I, nível C). Os doentes com HAP estão também sob 
um risco aumentado de eventos trombóticos. O uso de anticoagulantes pode ser ponderado para 
prevenção destes episódios em doentes com HAPI, HAPH, HAP, devido à utilização de anorexígenos 
(classe IIa, nível C) ou HAPA (classe IIb, nível C). Nos doentes com HAP é também de ponderar o 
uso de digoxina naqueles que sofram de taquiarritmias auriculares (classe IIb, nível C). 
 
Terapêutica “específica” farmacológica 
Na fig.3 e na tabela 2, pode ver-se o algoritmo terapêutico preconizado pelos autores das guidelines da 
Sociedade Europeia de Cardiologia publicadas em 2009 e as características farmacológicas, os 
esquemas posológicos e o perfil de segurança dos principais medicamentos usados no tratamento da 
hipertensão pulmonar idiopática (grupo 1). Dadas as diferentes possibilidades e estratégias 
terapêuticas, conforme, por exemplo, a resposta ou não a vasodilatadores (testes de vasoreactividade) e 
repercussão funcional, o que condicionaria uma exposição muito vasta, opta-se por apresentar apenas 
o algoritmo e a tabela, que têm a pretensão assumida de resumir os aspectos mais importantes da 
prescrição. 
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Figura 3: Algoritmo da terapêutica da HP. 
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A seleção da terapêutica farmacológica mais adequada a cada doente é hoje muito complexa, tendo em 
conta o crescente número de medicamentos disponíveis. Um dos critérios usados como base nessa 
escolha, no simpósio mundial de Dana Point, foi a classe funcional WHO (World Health 
Organisation). Assim, para doentes em classe funcional II (WHO) a primeira escolha recai sobre 
agentes como o ambrisentan, bosentan, sildenafil ou tadalafil. Nos doentes em classe funcional III 
(WHO) os agentes preferidos são o ambrisentan, bosentan, epoprostenol intravenoso, treprostinil 
intravenoso ou subcutâneo, iloprost inalado, sildenafil ou tadalafil. Os doentes em classe funcional IV 
(WHO) devem ser tratados com análogo das prostaciclinas administrado por via intravenosa, sendo 
um dos preferidos o epoprostenol; o treprostinil apresenta-se como uma boa alternativa (i.v.) e o 
iloprost inalado é de considerar naqueles doentes que não querem ser submetidos a tratamento 
intravenoso. 
29
 
O ambrisentan, um antagonista seletivo dos recetores ETA, administrado por via oral, mostrou ser 
eficaz, melhorando a tolerância ao exercício (+36,1m no TSMM) e a classe funcional WHO, os 
parâmetros hemodinâmicos (redução da PAPm e aumento do índice cardíaco) e a qualidade de vida 
dos doentes com HAP. Os efeitos adversos foram todos de moderada intensidade, sendo de registar 
um aumento no valor sérico das transamínases hepáticas (3,1% dos pacientes), que regrediu com o 
descontinuar da terapêutica.
30
 Um estudo posterior de Oudiz et al. corroborou estes resultados, 
apresentado também melhorias no TSMM (5 mg - +23m; 10 mg - +28m) e estimando uma taxa de 
sobrevida de 94% e 88% após 1 e 2 anos respetivamente. Os efeitos sobre os marcadores de lesão 
hepato-celular foram semelhantes (2%/ano).
31
 
O bosentan, antagonista não seletivo dos recetores da endotelina (ETAe ETB), está aprovado para o 
tratamento de doentes com HAP em classe funcional III ou IV, quer em monoterapia, quer em 
combinação com outras classes de fármacos, como os análogos da prostaciclina ou inibidores da 
fosfodiestérase-5. Num estudo realizado por Channick et al. foram obtidos resultados estatisticamente 
significativos, com melhorias no TSMM (+76m) e parâmetros hemodinâmicos (aumento do débito 
cardíaco e diminuição da RVP e da PAPm).
32
 Foi ainda demonstrado um aumento na sobrevida dos 
doentes com HAPI tratados com bosentan, num estudo realizado por McLaughlin et al. Neste estudo, a 
taxa de sobrevida prevista foi de 69% e 57% para 1 e 2 anos de tratamento, sendo que, ao fim desse 
tempo, 85% (ao ano) e 70% (aos 2 anos) dos doentes permaneciam vivos. 
33
 A grande vantagem do 
bosentan é poder ser administrado por via oral. 
Em relação ao sildenafil, um inibidor da fosfodiestérase-5 (que resulta num aumento das 
concentrações de óxido nítrico), um estudo recente de Rubin et al. apresentou resultados muito 
positivos em doentes com HAPI. Cerca de 46% dos doentes apresentaram melhoria no TSMM. Por 
sua vez, a classe funcional WHO melhorou (diminui, revelando melhor capacidade funcional) em 29% 
e manteve-se em 31% dos doentes submetidos a terapêutica com sildenafil. Após 3 anos do início do 
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estudo, cerca de 34% dos doentes tinham morrido ou não apareceram nas consultas de seguimento. A 
estimativa de sobrevida aos 3 anos foi de 79%. 
34
 
O tadalafil, outro inibidor da fosfodiestérase-5, demonstrou também melhorias significativas, 
dependentes da dose, no TSMM após 16 semanas de tratamento. O tadalafil na dose de 40 mg 
aumentou também significativamente o tempo até ao agravamento da condição clínica e melhorou 
quer a qualidade de vida, quer o índice cardíaco dos doentes com HAPI. O tadalafil foi bem tolerado 
em todas as doses testadas, sem diferenças significativas em relação ao placebo no que toca a eventos 
adversos graves. 
35
 
Nos estudos realizados até agora, o análogo da prostaciclina, epoprostenol, administrado por via 
intravenosa (perfusão contínua) demonstrou também benefícios no aumento da capacidade física 
(melhoria de cerca de 100 metros no TSMM), na melhoria dos parâmetros hemodinâmicos aos seis 
meses (aumento do índice cardíaco de 18%; redução da PAPm em 9%;diminuição da resistência 
vascular pulmonar (RVPT) em 26%) e aumento da sobrevida (taxas de sobrevida estimada de 86,9%, 
72,4% e 63,3%, aos 1, 2 e 3 anos) em comparação com o grupo controlo (77,4%, 51,6% e 40,6% aos 
1,2e 3anos).
36
 Outro estudo corroborou estes resultados, mostrando ainda melhoria na qualidade de 
vida destes doentes. 
37
 Os efeitos adversos mais frequentes estão associados ao cateter, com registo de 
casos de sepsis grave e casos raros de morte. 
O desenvolvimento do análogo da prostaciclina iloprost permitiu também a administração de 
tratamento médico por via inalatória. Também o iloprost provou ser eficaz no que toca a melhoria da 
capacidade física (TSMM), classe funcional NYHA e qualidade de vida de doentes com PAH.
38
 
Em casos em que a monoterapia não se verifica eficaz, pode ser ponderado o uso de terapia 
combinada, com dois agentes com diferentes mecanismos de ação (inibidores da fosfodiestérase-5, 
antagonistas receptores da endotelina e análogos prostaciclina).  
 
Septostomia do septo interauricular com balão 
Esta técnica foi proposta após se ter verificado que os pacientes com HAP com foramen ovale patente 
(FOP) têm uma sobrevida mais elevada do que aqueles que não o possuem 
39
. Com esta técnica, um 
shunt cardíaco direito-esquerdo é criado, através da inserção de um balão insuflado no septo inter-
auricular, o que leva a uma diminuição das pressões cardíacas direitas e aumenta a pré-carga 
ventricular esquerda e, consequentemente, o débito cardíaco. Realizada em doentes corretamente 
selecionados, este procedimento pode ser realizado com baixo risco de mortalidade. Há evidência de 
melhorias no índice cardíaco, reduções nas pressões cardíacas direitas e melhoria no teste de seis 
minutos de marcha 
40-41
.  
A sobrevida média segundo Sandoval et al. aos 1,2 e 3 anos foi de 92%, por oposição aos doentes com 
HAPI não submetidos a terapêutica com sobrevida de 73%, 59% e 52% respectivamente.
41
 Contudo, a 
mortalidade relacionada com o procedimento é ainda elevada com estudos alcançando taxas de 
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mortalidade acima dos 20% nos 30 dias posteriores à cirurgia.
42
 Os doentes a considerar para esta 
cirurgia são aqueles com HAPI severa refractária e falência cardíaca direita, apesar do uso de 
terapêutica médica otimizada e naqueles com sinais de fluxo sanguíneo sistémico insuficiente, como 
síncope, devido a enchimento ventricular esquerdo reduzido.
43-45
 
Este procedimento deve ser evitado em doentes com HP avançada/doentes terminais que apresentem 
uma resistência vascular pulmonar média basal  > 20 mmHg e saturação de O2  em repouso < 80% (a 
respirar ar ambiente). 
 
Transplante pulmonar  
Apesar do desenvolvimento de novos e eficazes esquemas terapêuticos, o transplante pulmonar 
continua a ser a opção a ter em conta naqueles pacientes em que a terapêutica médica não se mostra 
eficaz. Em última instância, esta estratégia apresenta-se como o único meio efetivo de tratamento dos 
pacientes com HAP. Todos os casos não responsivos ou com prognóstico reservado, mesmo sobre 
terapêutica médica comprovadamente eficaz, devem ser propostos para transplante pulmonar, a 
realizar em centros especializados. Foram descritos resultados positivos quer com transplante 
cardiopulmonar, quer com transplante pulmonar bilateral e transplante pulmonar isolado, sendo que 
cada centro desenvolve a abordagem a que melhor se adapta e pesando sempre qual a estratégia mais 
adequada ao doente em questão. O grande limitador desta abordagem terapêutica é a escassa 
disponibilidade de dadores de órgãos. Segundo dados da Sociedade Internacional de Registos de 
Transplante Cardíaco e Pulmonar, a grande maioria dos doentes com HAP é sujeito atualmente a 
transplante pulmonar bilateral.
46
 
Num estudo publicado por Doyle em 2004,este apresenta taxas de sobrevida dos doentes com HAPI 
sujeitos a transplante pulmonar bilateral de 55% e 45%, transplante pulmonar isolado de 50% e 40% e 
transplante cardiopulmonar de 50% e 40% aos 3 e 5 anos, respetivamente.
45
 
As indicações para um paciente ser referenciado para avaliação de transplante segundo a International 
Society for Heart and Lung Transplantation são 
47
: classe funcional WHO III ou IV; pressão auricular 
direita média > 10 mmHg; pressão arterial pulmonar média > 50 mmHg; Índice cardíaco <2,5 
L/min/m
2 
; falência da terapêutica médica; doença rapidamente progressiva. 
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2) Hipertensão pulmonar trombo-embólica crónica (HPTEC) 
Na tabela 3 pode ver-se as várias recomendações da Sociedade Europeia de Cardiologia sobre o 
tratamento da HPTEC. 
 
Apesar do grande avanço verificado nos últimos anos no tratamento da HPTEC, recorrendo a métodos 
não cirúrgicos, a terapêutica médica nesta área apresenta-se ainda como um recurso de suporte. A 
tromboendarterectomia pulmonar cirúrgica apresenta-se ainda como a terapêutica de primeira linha a 
colocar aos doentes com HPTEC, já que é a única intervenção que possibilita uma potencial cura 
48
.  
 
Tromboendarterectomia pulmonar 
A endarterectomia pulmonar é uma técnica cirúrgica largamente desenvolvida pelo Dr. Jamieson e a 
sua equipa na Universidade de San Diego, EUA. Segundo Madani et al., baseados em dados acerca de 
mais de 2700 doentes, este procedimento cirúrgico deve basear-se nalguns princípios: dado que é uma 
cirurgia que só é eficaz se realizada bilateralmente, deve ser efetuada uma esternotomia mediana; é 
crucial um plano de dissecção exato em todos os segmentos vasculares abordados e, para tal, é 
necessária uma clara visualização de toda a área; só é possível uma abordagem global com a 
realização de bypass cardiopulmonar (com paragem circulatória e circulação extra-corporal); é ainda 
essencial que a endarterectomia cubra toda a área vascular até aos pequenos vasos mais distais 
48
.  
De acordo com Thistlethwaite et al. 
49
, os passos cirúrgicos habituais são os que se descrevem de 
seguida. Em primeiro lugar é realizada uma esternotomia mediana, seguida de uma incisão 
longitudinal no pericárdio que é ligado aos bordos da ferida cirúrgica. Devido à disfunção cardíaca 
direita, com o aumento da dimensão das câmaras direitas, a regurgitação tricúspide de grau variável e 
hipertrofia ventricular direita, constantes nestes doentes devido ao aumento de pressões no coração 
direito, pode-se verificar alguma instabilidade da condição do doente aquando da manipulação do 
coração. Os doentes são ainda sujeitos a anticoagulação farmacológica, com vista a aumentar o tempo 
de coagulação até aos 400 segundos. A circulação extracorporal é instaurada com recurso a uma 
cânula aórtica e uma em cada uma das veias cavas. De seguida, o coração é “esvaziado” e um 
“pulmonar artery stent” é colocado no tronco pulmonar, marcando o local de início da arteriotomia 
pulmonar esquerda, cerca de 1 cm distal à válvula pulmonar (Fig. 4). Depois do doente ser colocado 
em bypass, procede-se ao arrefecimento quer da superfície corporal, quer do sangue, através da bomba 
de oxigenação, alcançando-se uma diferença de 10 C entre a temperatura sanguínea e a retal ou 
vesical. Este processo dura cerca de 45 minutos. Durante este período, pode proceder-se a alguma 
dissecção preliminar. Toda a cirurgia é realizada dentro do espaço pericárdico, não chegando a ser 
necessário aceder a cavidade pleural. Uma incisão é então feita na artéria pulmonar esquerda, por 
detrás da aorta ascendente, para fora sobre a veia cava superior e entrando no ramo lobar inferior da 
artéria pulmonar, logo após a remoção da artéria lobar média. Tendo em conta que todos os trombos 
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que sejam encontrados livres durante a realização da endarterectomia obscurecem a clara visualização 
do plano de dissecção e previnem o colapso do material endarterectomizado, dificultando a exposição 
de planos mais distais, todos aqueles são então removidos. É importante ter em conta, em primeiro 
lugar, que uma embolectomia sem uma endarterectomia é ineficaz e, em segundo lugar, que na 
maioria dos doentes com HPTEC, a observação direta dos vasos pulmonares durante a cirurgia não 
mostra geralmente material embólico óbvio. Deste modo, “para um olhar inexperiente ou descuidado”, 
no dizer destes autores 
49
, os vasos pulmonares podem aparentar encontrar-se normais, mesmo em 
doentes com HPTEC avançada. Contudo, apesar de uma pequena dissecção poder ser feita antes do 
início da paragem da circulação, é imprudente progredir a não ser que se obtenha perfeita visibilidade, 
já que é essencial que se estabeleça um plano perfeito.  
Após a temperatura corporal atingir os 20C, a aorta é clampada, sendo todo o processo realizado com 
um único período de clampagem aórtico e com a administração de uma única dose de cardioplegia. A 
aorta é afastada da veia cava superior. O doente é então colocado em circulação extracorporal, não se 
excedendo geralmente um período de 20 minutos em cada um dos lados. Ao contrário de outros 
procedimentos cardíacos, neste caso não se considera necessário o recurso a perfusão cerebral 
retrógrada, já que este não possibilita um campo completamente “livre” de sangue, sendo ainda um 
procedimento que necessita de baixo tempo de paragem de circulação.  
Como já afirmado, é crítico um plano de dissecção exacto, já que um plano demasiado profundo pode 
levar à perfuração da artéria e um plano não profundo o suficiente pode não possibilitar a remoção de 
todo o material trombo-embólico. Após se estabelecer o plano de dissecção, uma camada é deixada 
intacta no local da incisão, com intuito de facilitar reparação posterior. Para a remoção do material 
endarterectomizado é realizada ligeira tração com fórceps, separando-se a camada exterior da parede 
com ajuda da cânula de sucção (Fig. 4). Todos os ramos lobares são abordados e inspecionados 
individualmente, até aos vasos segmentares seguintes. A libertação sucessiva do material 
endarterectomizado dos vasos mais proximais para os mais distais facilita a abordagem de vasos 
sucessivamente mais distais. A endarterectomia mais distal é realizada recorrendo a uma técnica de 
eversão. Todo o material de dissecção que dificulte a visualização do plano é também removido. A 
exatidão do plano ao nível dos vasos subsegmentares torna-se ainda de maior relevância, tendo em 
conta que uma perfuração a este nível se torna completamente inacessível mais tarde. É relevante 
inspecionar e libertar individualmente cada vaso subsegmentar até à sua terminação, verificando-se 
que não permanece nenhuma obstrução para além deste. Toda a peça é então removida como um todo, 
de modo espontâneo, podendo atingir comprimentos de cerca de 20 cm (Fig. 4).  
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Fig. 4: Tromboendarterectomia pulmonar 
 
Com a conclusão da endarterectomia direita, a circulação é restabelecida e procede-se à reparação da 
arteriotomia com sutura contínua. As características da dissecção inicial, que preserva toda a espessura 
da artéria pulmonar, imediatamente adjacente à incisão, ajudam também à hemostase.  
Após reparar a arteriotomia direita, o “pulmonary vent cateter” é retirado e procede-se à realização do 
procedimento à esquerda. Realiza-se uma arteriotomia com origem no local do buraco do cateter, 
lateralmente até à reflexão do pericárdio, mais uma vez evitando entrar no espeço pleural esquerdo. 
Uma dissecção lateral excessiva pode prejudicar o processo de reparação da artéria e aumentar o risco 
de lesão do nervo frénico, não adicionando qualquer vantagem à visibilidade intraluminal. Todo o 
processo cirúrgico à esquerda é análogo àquele realizado à direita e todo o processo de bypass sujeito 
às mesmas condições. 
Finalizada a endarterectomia, a circulação é restabelecida e inicia-se o reaquecimento. Nos casos em 
que se verifica elevada resistência vascular periférica, nitroprussiato de sódio é administrado 
promovendo a vasodilatação e aquecimento. O período de reaquecimento dura aproximadamente 90 
minutos, variando de acordo com a massa corporal do paciente.  
A arteriotomia é reparada. A aurícula direita é então aberta e o septo interauricular inspecionado, a não 
ser que, anteriormente ao bypass cardiopulmonar, um “teste” não tenha revelado patência do foramen 
ovale na ecocardiografia transesofágica. Qualquer comunicação inter-auricular (presente em cerca de 
20% das pessoas) é encerrada nessa altura. Independentemente da gravidade da regurgitação 
tricúspide, que é habitual nestes doentes, não é realizado qualquer procedimento de plastia da válvula 
tricúspide, com exceção dos casos em que a regurgitação tem origem em problemas da própria 
válvula.  
32 
 
Com o doente reaquecido, é então interrompido o bypass cardiopulmonar, recorrendo se necessário a 
agentes inotrópicos ou vasodilatadores, de modo a manter um perfil hemodinâmico estável. O débito 
cardíaco é geralmente elevado, promovendo-se uma diurese elevada, com intuito de remover o 
excesso de fluidos acumulados durante o bypass, tentando alcançar o peso pré-operatório nas 24 horas 
seguintes à cirurgia. Fios de pacemaker epicárdicos são colocados temporariamente a nível auricular e 
ventricular. O encerramento da ferida cirúrgica processa-se como habitualmente nas esternotomias 
49
.  
Apesar das vantagens consensualmente aceites da endarterectomia pulmonar, há doentes em quem este 
procedimento não é possível ou aconselhado. Tradicionalmente, está descrito um risco cirúrgico 
aumentado ou ineficácia terapêutica naqueles doentes em que as lesões se apresentem em segmentos 
distais da rede vascular pulmonar, já que apresentam dificuldade de técnica e de acessibilidade 
acrescidas. Como consequência, cerca de 10%-30% dos doentes com HPTEC são considerados 
inoperáveis. Neste grupo encontram-se também aqueles em que a lesão trombo-embólica e defeitos 
ventilação/perfusão são desproporcionais ao aumento da resistência vascular pulmonar (RVP). Outro 
dos fatores que pode pôr de parte a realização de endarterectomia pulmonar é uma RVP muito 
aumentada. Estes problemas começam agora a ser ultrapassados, com o desenvolver de novas técnicas 
e com a experiência adquirida em alguns dos centros; apesar disto, cerca de 10% dos doentes com 
HPTEC apresentam HP recorrente, nos quais a endarterectomia pulmonar não pode ser considerada 
curativa. Uma grande percentagem da mortalidade pós cirúrgica em doentes com HPTEC é atribuída a 
HP recorrente. 
Os candidatos ideais a serem propostos para cirurgia de tromboendarterectomia pulmonar são aqueles 
com lesões organizadas mais proximais. Nestes, a cirurgia consegue resultados excelentes, com 
diminuição abrupta da RVP, para valores muito perto da normalidade. Os critérios para um centro ser 
considerado especializado em tromboendarterectomia pulmonar são realizar mais de 20 destas 
cirurgias por ano, com uma mortalidade inferior a 10%. 
 
Terapêutica farmacológica 
Apesar de a tromboendarterectomia pulmonar ser o tratamento de primeira linha nos doentes com 
HPTEC, muitos dos doentes que sofrem desta doença não cumprem todos os critérios para serem 
submetidos à cirurgia. Entre estes, encontram-se aqueles em que a doença é mais distal na vasculatura 
pulmonar, tornando-se inacessível, e aqueles com elevadas comorbilidades, aumentando assim o risco 
cirúrgico e mortalidade pós-operatória 
50
. Para além disso, cerca de 10% dos doentes submetidos a 
endarterectomia pulmonar não obtêm qualquer melhoria hemodinâmica, ou podem ver a sua doença 
reaparecer 
51
. A ineficácia da endarterectomia nestes doentes pensa-se estar relacionada com a 
arteriopatia obstrutiva hipertensiva pulmonar secundária (resultante da remodelagem vascular), em 
pequenos vasos pré capilares. Isto contribui para o agravamento da hipertensão pulmonar e prejudica a 
função cardíaca e estabilidade hemodinâmica destes doentes 
52
.  
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No entanto, nalguns casos de doentes com HPTEC, pode ser favorável o uso de terapêutica 
farmacológica: quando a doença é muito distal, limitando tecnicamente a realização da cirurgia; a 
cirurgia está contraindicada por comorbilidades; quando o perfil hemodinâmico é baixo, servindo 
neste caso a terapêutica médica como uma ponte para a cirurgia; nos casos de recorrência ou 
persistência da doença em doentes submetidos a cirurgia 
50
.  
Vários estudos clínicos não controlados sugerem que doentes com HPTEC, operável ou não, podem 
beneficiar clínica e hemodinamicamente com o uso de inibidores da fosfodiestérase -5, análogos das 
prostaglandinas e antagonistas do recetor da endotelina. 
Apesar de, nestes casos, o uso de terapêutica farmacológica poder ser apropriado, não há atualmente 
terapêutica aprovada na Europa e nos EUA para ser usada na HPTEC.  
 
O transplante pulmonar bilateral permanece uma opção, para os casos de HPTEC avançada que não 
sejam elegíveis para tromboendarterectomia pulmonar. 
 
Nos últimos anos, muitos estudos têm surgido, apresentando resultados promissores, no que toca ao 
uso de terapêutica farmacológica em casos de HPTEC em doentes que não têm condições para ser 
submetidos a cirurgia ou nos casos de HPTEC persistente ou recorrente mesmo após a cirurgia. 
Devido aos avanços que se registaram na terapêutica da HAPI, com o aparecimento de novos e 
eficazes fármacos, e à semelhança da fisiopatologia entre a HAPI e a HPTEC, tem sido proposto o uso 
daqueles fármacos também na HPTEC. 
 
Um dos maiores estudos neste âmbito é o estudo internacional BENEFiT (Bosentan Effects in 
iNopErable Forms of chronIc Thromboembolic pulmonary hypertension), onde foi avaliado o efeito 
do bosentan, um antagonista dos recetores da endotelina ETA e ETB administrado por via oral, sobre o 
estado hemodinâmico e a capacidade física, em doentes com HPTEC inoperável ou recorrente. Neste 
estudo duplamente cego, os doentes foram randomizados em dois grupos e seguidos durante 16 
semanas: grupo bosentan (n=77) e grupo placebo (n=80). Ao fim das 16 semanas, verificou-se uma 
diminuição significativa nos valores de resistência vascular pulmonar (-24,1% no grupo bosentan) ao 
invés do grupo a quem foi dado placebo em que a resistência vascular pulmonar média agravou. Foi 
também registada uma melhoria não significativa de 2,2 min no teste dos 6 min de marcha no grupo 
bosentan. Os doentes tratados com bosentan registaram ainda uma diminuição significativa da 
resistência pulmonar total (-193 dyn.s.cm
-5
) e do índice cardíaco (0.3 l.min
-1
.m
-2
), e uma melhoria na 
classe funcional WHO em 14,5% dos doentes, não sendo este resultado estatisticamente significativo. 
Foi ainda avaliado o efeito deste fármaco na concentração plasmática de NT-proBNP, Índice de 
Dispneia de Borg e qualidade de vida avaliada através do questionário SF-36. Quer a concentração 
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plasmática de NT-proBNP, quer o Índice de Dispneia de Borg, melhoraram ao fim das 16 semanas de 
tratamento com bosentan, piorando no grupo placebo. Em relação à qualidade de vida, não foi notada 
qualquer diferença entre os grupos. Como principais efeitos adversos, o grupo em tratamento com 
bosentan apresentou edemas periféricos, anomalias nos testes de função hepática, cefaleias, falência 
ventricular direita, nasofaringite, vertigens e palpitações. Em 9,1% dos doentes em bosentan fizeram-
se notar reações adversas severas (insuficiência cardíaca direita; agravamento da hipertensão 
pulmonar).  
Neste estudo foi então possível demonstrar que o uso de bosentan em doentes com HPTEC inoperável 
ou recorrente pós endarterectomia pulmonar resulta numa melhoria significativa, no que se refere à 
diminuição da resistência vascular pulmonar. Sendo a resistência vascular pulmonar um reconhecido e 
importante fator de prognóstico na HPTEC e o principal parâmetro onde a terapêutica da HPTEC atua, 
estes dados adquirem uma grande relevância fisiopatológica, mas de significado clínico incerto, pois 
ainda não há resultados sobre o impacto na sobrevida. O peptídeo NT-proBNP é também usado como 
marcador de gravidade de doença. O bosentan diminui os níveis deste marcador, reforçando assim o 
potencial valor deste fármaco no tratamento da doença em causa. Menos promissor foi o impacto do 
uso de bosentan na capacidade física destes doentes. Apesar de claras melhorias no que toca ao perfil 
hemodinâmico, não houve uma melhoria significativa, nem na capacidade de exercício, nem no teste 
de seis minutos de marcha (TSMM) nos doentes a quem foi administrado bosentan, em relação ao 
grupo placebo. Esta discordância de resultados não é ainda muito bem compreendida. Estes autores 
sugerem, como possível responsável por este facto, a idade relativamente avançada dos doentes 
incluídos neste estudo. Referem ainda que o tempo de estudo pode não ser o suficiente para 
demonstrar o efeito do bosentan na capacidade física destes doentes. 
53
. 
 
Outros agentes têm também sido alvo de estudo no tratamento médico da HPTEC. Um desses agentes 
é o sildenafil. O sildenafil é um inibidor da fosfodiésterase-5, que ocupa atualmente um papel 
importante no tratamento da HAPI. Nos últimos anos têm sido desenvolvidos inúmeros estudos sobre 
o uso deste fármaco também na HPTEC.  
Suntharalingam et al 
54
 avaliaram o efeito a longo prazo do sildenafil (comparativamente com placebo) 
em doentes com HPTEC inoperável, num estudo duplamente-cego. Estes autores verificaram uma 
diminuição significativa da resistência vascular pulmonar (obtendo resultados similares aos alcançados 
com o uso deste fármaco na HAPI) e da classe funcional WHO nos sujeitos com HPTEC tratados com 
sildenafil. Para além disso, e apesar de não conclusivos, foram também registados resultados 
favoráveis aos 12 meses, em relação à melhoria no TSMM, à redução dos sintomas cardio-
respiratórios, ao aumento da capacidade física, à melhoria do perfil hemodinâmico e na redução dos 
níveis plasmáticos de NT-proBNP. A principal limitação deste estudo foi o número reduzido de 
indivíduos incluídos no estudo. Os mecanismos pelos quais este fármaco atua não estão ainda muito 
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bem estabelecidos. O potencial vasodilatador do sildenafil e um possível papel na reversão do 
processo de remodelação vascular são apontados como as principais hipóteses. Apesar destes factos, 
os resultados alcançados por estes autores permitem aferir que o sildenafil pode diminuir ou mesmo 
reverter parcialmente a progressão da doença em doentes com HPTEC distal 
54
.  
 
Outro grupo de fármacos, que tem sido explorado atualmente no tratamento da HPTEC em doentes 
não operáveis, são os análogos da prostaciclina. Estas substâncias são possuidoras de um grande 
potencial vasodilatador e antiagregante plaquetário, bem como de um possível efeito antiproliferativo. 
O seu uso em doentes com HPTEC tem sido proposto tendo em conta o papel que a prostaciclina 
desempenha na vasculopatia e fisiopatologia da HAPI e na semelhança da fisiopatologia desta com a 
da HPTEC. Um dos aspetos menos positivos neste grupo de fármacos prende-se com o facto de na sua 
grande maioria ser aplicado através de infusão subcutânea, obrigando à criação de um acesso venoso 
central, aumentado assim o risco de infeções, tromboses e novos episódios de trombo-embolismo. 
Começam atualmente a surgir fármacos que podem ser administrados por via oral 
50-51
. Apesar de 
todos os avanços nesta área ainda não há, também nesta categoria, nenhum fármaco aprovado e 
recomendado para uso no tratamento da HPTEC.  
O epoprostenol é um análogo da prostaciclina, utilizado como tratamento nas várias formas de 
hipertensão pulmonar. Dado que, tal como na HAPI, na HPTEC há um grande contributo da 
arteriopatia secundária, para o agravamento de resistência vascular pulmonar, pensou-se que o uso de 
epoprostenol pudesse ter algum efeito no perfil hemodinâmico destes doentes.  
Bresser et al. 
52
, num estudo retrospetivo, avaliaram o efeito do uso de epoprostenol intravenoso 
contínuo em doentes com HPTEC, antes de estes serem submetidos a endarterectomia pulmonar. Foi 
iniciado o uso de epoprostenol nestes doentes com intuito de conter ou reverter o progressivo declínio 
na sua condição clínica, apesar da terapêutica médica convencional. O epoprostenol foi então usado 
como meio de controlo do perfil hemodinâmico destes doentes até à realização da cirurgia. Nove 
doentes foram tratados durante um período médio de 10,9 meses, antes de serem submetidos a 
cirurgia. O tratamento com epoprostenol foi associado a uma melhora significativa do índice cardíaco, 
enquanto a pressão arterial pulmonar e a resistência pulmonar total não sofreram alterações 
significativas, no período pré-cirúrgico. Em seis dos doentes verificou-se também estabilização ou 
melhoria da classe funcional NYHA. Por outro lado, três dos doentes pioraram a sua condição clínica. 
Após a cirurgia, todos os doentes sofreram uma melhoria estatisticamente significativa no índice 
cardíaco, na pressão arterial pulmonar média e na resistência vascular pulmonar total. Este estudo 
evidencia, no entanto, grandes limitações, sendo as principais o reduzido número de doentes estudados 
e a falta de um grupo de controlo com quem seja possível comparar os resultados obtidos. Não pode, 
desta maneira, ser determinado com exatidão se o efeito benéfico no quadro clínico e morbilidade ou 
mortalidade perioperatória advém do uso de epoprostenol. Apesar disso, estes autores sugerem que o 
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uso de epoprostenol aparenta ser vantajoso a nível hemodinâmico e clínico, sem prejudicar a evolução 
pós-operatória em doentes com HPTEC 
52
.  
Noutro estudo levado a cabo por Scelsi et al. foi comparado o efeito de terapia contínua com 
epoprostenol num grupo de 16 doentes com HAPI e noutro de 11 doentes com HPTEC. O tempo 
médio de tratamento foi de cerca de um ano. Deste estudo resultou uma melhoria no estado clínico, 
tolerância ao exercício e classe funcional NYHA, assim como um aumento no volume telediastólico 
ventricular esquerdo medido por ecocardiografia em todos os doentes. Os autores concluíram assim 
que o uso de epoprostenol como tratamento em doentes com HPTEC inoperável pode ser seguro e 
vantajoso na condição clínica destes doentes 
55
.  
Um estudo retrospetivo mais recente realizado por Cabrol et al. 
56
 corroborou estes dados em 27 
doentes com HPTEC distal inoperável. Foram registadas nestes doentes alterações favoráveis no 
TSMM, na pressão arterial pulmonar média, na resistência pulmonar total, índice cardíaco e classe 
funcional NYHA, após a introdução do epoprostenol em infusão contínua. Estes autores concluíram 
que o uso deste fármaco pode contribuir para uma maior capacidade física e melhoria dos parâmetros 
hemodinâmicos, registando estes doentes uma taxa de sobrevida aos 1, 2 e 3 anos de 73%, 59% e 41%, 
respetivamente. Apontam, assim, o tratamento com epoprotenol em infusão contínua como uma 
possível ponte terapêutica em doentes com HPTEC inoperável que aguardam transplante 
56
.  
O beraprost é também outro análogo da prostaciclina, com longa duração de ação, que permite o seu 
uso por via oral. Tem um mecanismo de ação semelhante ao epoprostenol, com elevado poder 
vasodilatador e inibidor da agregação plaquetária. Foi com base nestes efeitos que Nagaya et al. 
57
 
avaliaram o efeito do uso de beraprost (administrado por via oral na dose inicial de 60 – 80 µg/dia, até 
uma dose máxima entre 60 – 360 µg/dia) na capacidade física e pulmonar em doentes com HPTEC. 
Os doentes em estudo foram submetidos a testes de exercício cardiopulmonar antes do início do 
tratamento e após uma média de 3 meses, durante o tratamento com beraprost. Registou-se um 
aumento do consumo máximo de oxigénio, da “carga no pico de esforço” e uma diminuição na 
resposta ventilatória à produção do dióxido de carbono. Não foi notória qualquer diferença na resposta 
ao beraprost em doentes com HAPI e HPTEC. Apesar dos mecanismos pelos quais atua ainda não 
estarem muito bem definidos, este estudo revelou um possível efeito benéfico da terapêutica com 
beraprost, quer no aumento da capacidade física, quer na capacidade respiratória, em doentes com 
HPTEC 
57
.  
O treprostinil é também um análogo da prostaciclina testado no tratamento da HPTEC. Num estudo 
não controlado realizado por Skoro-Sajer et al. 
51
 foram incluídos 25 doentes diagnosticados com 
HPTEC inoperável ou crónica, em classe funcional WHO III ou IV, a quem foi administrado 
treprostinil subcutâneo. Foi realizado um cateterismo cardíaco direito em todos os doentes antes do 
tratamento e após um mínimo de doze meses após o início do estudo. Foram avaliados e registados de 
três em três meses o resultado no TSMM, classe funcional WHO, concentração plasmática de BNP e 
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parâmetros hemodinâmicos (débito cardíaco; RVP). Os doentes foram seguidos por um período médio 
de 24 meses. Após doze meses de terapêutica, verificou-se uma melhoria significativa na classe 
funcional WHO (com apenas um doente a manter-se em classe funcional IV), no TSMM e redução 
dos níveis plasmáticos de BNP. Após a realização do segundo cateterismo cardíaco, observaram-se 
também melhorias significativas do débito cardíaco, do índice cardíaco e diminuição da resistência 
vascular pulmonar. Não houve mudanças significativas nas pressões sistólicas, diastólica ou pressão 
arterial pulmonar média. A taxa de sobrevivência dos doentes tratados com treprostinil foi de 80% aos 
1, 2, 3 anos e de 53% aos 5 anos, em comparação com os doentes não tratados (67%, 43%, 37% e 
16%, respetivamente). Após análise estatística, a classe funcional WHO inicial mais baixa e o 
tratamento com treprostinil foram tidos como fatores preditores de sobrevida. Este estudo concluiu, 
então, que o tratamento com treprostinil administrado por via subcutânea em doentes com HPTEC 
inoperável ou recorrente melhora significativamente a capacidade física, parâmetros hemodinâmicos e 
taxas de sobrevivência nestes doentes 
51
.  
 
Prognóstico e fatores de prognóstico 
Nos últimos anos, com a crescente evolução dos cuidados prestados a doentes com HPTEC, com 
centros cada vez mais especializados na realização de endarterectomia pulmonar e com a 
disponibilidade cada vez maior de terapêutica médica eficaz nesta doença, o prognóstico e qualidade 
de vida de doentes com HPTEC tem vindo progressivamente a melhorar. 
Ishida et al. 
58
 avaliaram os efeitos da endarterectomia pulmonar em doentes com HPTEC (n=77) após 
13 a 48 meses (média de 27 meses). Após a endarterectomia foi notória a melhoria nas variáveis 
hemodinâmicas de todos estes doentes com diminuição quer da pressão da artéria pulmonar, quer da 
resistência vascular pulmonar (PAP: 54 ± 10 vs 46 ± 10 mm Hg; P =0,02;RVP: 1124 ± 303 vs 824 ± 
303 dyne/s/cm
–5
; P<0,01). A mortalidade e complicações pós-operatórias foram ainda aceitavelmente 
reduzidas, encontrando-se em relação direta com a gravidade da hipertensão pulmonar pré-cirúrgica. A 
gravidade da resistência vascular pulmonar residual foi tida como o principal fator de mau 
prognóstico, quer em termos de mortalidade pós cirurgia, quer em termos de melhoria clínica 
58
.  
A mortalidade global pós endarterectomia pulmonar tem vindo a melhorar progressivamente com o 
aumento da experiência nos diversos centros, encontrando-se em alguns estudos à volta dos 16%, 
tendendo a diminuir cada vez mais. A longo prazo, é também notória uma melhoria sustentada, nos 
anos seguintes à cirurgia, não só nos parâmetros hemodinâmicos, mas também na melhoria clínica 
destes doentes. A generalidade dos doentes apresenta um gradual aumento da tolerância ao exercício 
físico e na capacidade respiratória, aferida quer através de inquéritos para averiguar a qualidade de 
vida destes doentes, quer através da realização de várias provas físicas ou de função cardiorespiratótia. 
A classe funcional pós-cirúrgica é tida como o fator de pior prognóstico para a ocorrência de eventos 
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tardios nestes doentes. Também neste parâmetro há um enorme benefício com a realização da 
endarterectomia pulmonar, com a grande maioria dos doentes melhorando a sua classe funcional 
cardíaca sustentadamente a longo prazo. Os estudos mais recentes têm demonstrado, então, resultados 
“admiráveis” da endarterectomia pulmonar, em doentes com HPTEC, vincando cada vez mais a 
importância deste procedimento no tratamento destes doentes 
59
.  
Nos estudos mais recentes, a mortalidade em doentes com HPTEC não operável apresenta resultados 
muito mais favoráveis após a pesquisa e introdução das terapêuticas farmacológicas modificadoras de 
doença. As taxas de sobrevida para 1 e 3 anos encontram-se à volta dos 82% e70% respetivamente, 
com resultados cada vez melhores, quer nos doentes sujeitos a endarterectomia, quer nos não 
operáveis, nos anos mais recentes
60
. Num estudo publicado em 2006, doentes com HPTEC não 
operável ou persistente após endarterectomia foram sujeitos a tratamento médico com bosentan, 
alcançando uma taxa de sobrevida ao 1 ano de 96% 
61
.  
Em doentes submetidos a cirurgia, o prognóstico tem também melhorado ao longo dos anos. Um fator 
de grande influência na mortalidade perioperatória nestes doentes é a resistência vascular pulmonar. 
Em doentes com valores de resistência vascular pulmonar superior a 1000 dynes/seg/cm
-5
, a taxa de 
mortalidade perioperatória é de cerca de 4,1%. Por outro lado, se esse valor for inferior a 1000 
dynes/seg/cm-5, a taxa de mortalidade desce para cerca de 1,6%. A resistência vascular pulmonar 
residual pós cirurgia é também um dos mais importantes fatores de prognóstico, no que toca à 
mortalidade dos doentes com HPTEC. Em doentes com uma resistência vascular pulmonar residual 
superior a 500 dynes/seg/cm
-5
 a taxa de mortalidade é de cerca de 10,3% e nos doentes com valor 
inferior a 500 dynes/seg/cm
-5
 a mortalidade é de apenas 0,9%. A taxa de sobrevida em doentes com 
HPTEC submetidos a endarterectomia pulmonar encontra-se atualmente nos 82% aos 5 anos e nos 
75% aos 10 anos 
48
.  
É de realçar que a sobrevida dos doentes com hipertensão pulmonar persistente 3 meses após cirurgia 
é, também, excelente em casos em que estes doentes são submetidos a terapêutica médica 
modificadora de doença. A taxa de mortalidade a 1e 3 anos é de 99% e 94% naqueles medicamente 
tratados. Melhorias significativas na classe funcional são também registadas 
60
.  
A tromboendarterectomia pulmonar é também cada vez mais uma opção para doentes com HPTEC em 
que as lesões se encontram em segmentos mais distais da rede vascular pulmonar. Só agora começam 
a aparecer os primeiros resultados em relação ao prognóstico destes doentes. Num estudo levado a 
cabo por Yoshimi et al. 
62
, a tromboendarterectomia pulmonar não alcançou ainda resultados tão 
favoráveis em doentes com HPTEC distal, em comparação com aqueles com doença central. Os 
doentes com doença distal atingem uma taxa de sobrevida aos 6 anos de 78,6%, em oposição aos 
doentes com doença central, cuja taxa de sobrevida é de 92,3%. Apesar disto, no que toca a qualidade 
de vida, os doentes com doença distal submetidos a cirurgia tiveram uma melhoria significativamente 
maior, comparativamente aos doentes tratados medicamente. Estas diferenças fizeram-se notar, quer 
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na capacidade física, quer na perceção geral de bem-estar e grau de dispneia. Também se registou 
vantagem nos doentes sujeitos a cirurgia no que toca à necessidade de oxigenoterapia pós tratamento 
62
.  
Apesar dos bons resultados alcançados pela tromboendarterecotmia pulmonar, um estudo recente 
levanta a hipótese de, a longo prazo, se poder verificar uma deterioração da condição clínica dos 
doentes em causa. Neste estudo, após 4 anos de seguimento, 19% dos doentes apresentaram 
deterioração da sua condição clínica, definida por uma combinação entre morte, necessidade de 
terapêutica médica para a hipertensão pulmonar após tromboendarterectomia pulmonar ou uma 
diminuição de 15% no TSMM, sem melhoria na classe funcional durante o follow up. Em seguimentos 
mais prolongados, esses valores agravam-se ainda mais, ultrapassando os 30% e alcançando os 43% 
após oito anos. Neste estudo, foram também registadas taxas de mortalidade hospitalar após cirurgia 
de 6,8% e taxas de sobrevida de 93%, 91% e 89% aos 1, 3, 5 anos, respetivamente. O único fator que 
se parece relacionar como possível preditor desta deterioração é o nível basal de NT-proBNP 
63
.  
Com o desenvolvimento atual de novas terapias para a hipertensão pulmonar, têm-se desenvolvido 
também esforços na procura de testes não invasivos ou minimamente invasivos, que possam ser 
usados como bons marcadores e fatores de prognóstico desta doença.  
Foi neste âmbito que um estudo recente publicado por Suntharalingam et al. 
64
 procurou revelar a 
importância do NT-proBNP e do Teste de Seis Minutos de Marcha (TSMM).  
O BNP é uma hormona cardíaca que tem como função limitar a vasoconstrição periférica e a retenção 
de sódio, sendo então libertada em situações que cursam com um aumento da pressão intra- cardíaca. 
O NT-proBNP é um produto do processamento do BNP. O NT-proBNP é um produto inativo, mais 
estável à temperatura ambiente do que o BNP e que aumenta em situações de doença juntamente com 
os aumentos deste último. Neste estudo 
64
 foi então visível um aumento muito significativo dos valores 
pré-operatórios de BNP nos doentes que não sobreviveram ao tratamento cirúrgico, ou com valores 
pós-operatórios de resistência vascular pulmonar mais elevados. Um NT-proBNP pré-operatório maior 
que 1200 pg/ml resultou numa sensibilidade de 93,3%, especificidade de 44,2% e num valor preditivo 
negativo de 97,4% como fator preditor de morte. No mesmo estudo, os valores de NT-proBNP 
desceram significativamente nos 3 meses após a cirurgia, sendo que o NT-proBNP pós-cirúrgico 
adquire uma boa relação com valores pós-operatórios de resistência vascular pulmonar total (RVPT), 
PAPm, RVP e TSMM e como preditor de RVP pós-cirúrgica aumentada. Estes autores verificaram 
que estes resultados eram independentes de género, IMC ou função renal, mas não da idade. 
O TSMM pré-operatório revelou-se também como fator preditivo de morte, com uma sensibilidade de 
100%, especificidade de 36% e valor preditivo negativo de 100% para valores inferiores a 365 metros. 
Pós – operatoriamente correlacionou-se também bem com variações da RVPT.  
Este estudo mostrou que quer o NT-proBNP, quer o TSMM avaliados pré-operatoriamente, podem 
desempenhar um importante papel na estratificação do risco pré-cirúrgico dos doentes com HPTEC, 
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correlacionando-se ambos com parâmetros hemodinâmicos. Pós-operativamente, ambos se 
correlacionam bem com a evolução da doença e com a função cardíaca. Assim, pode concluir-se que 
ambos os testes podem ser usados como bons marcadores de prognóstico de HPTEC e podem adquirir 
uma relativa importância no seguimento a longo prazo de doentes com HPTEC, visto serem ambos 
fáceis de realizar e de baixo custo 
64
.  
Outro estudo posterior, publicado por Surie et al. em 2012, corroborou os resultados obtidos por 
Suntharalingam et al. Segundo os resultados obtidos por este estudo, os níveis séricos de BNP podem 
ser utilizados como marcadores não invasivos de disfunção ventricular direita, que podem ser usados 
na estratificação de risco em doentes com HPTEC. Valores de BNP maiores do que 48,5 pmol/l 
surgem como preditores independentes de mau prognóstico, hipertensão pulmonar residual e 
mortalidade 
65
.  
Outro fator prognóstico preponderante na abordagem a doentes com HPTEC sujeitos a cirurgia é a 
resistência pulmonar total. Quanto maior a resistência pulmonar total, maior a mortalidade 
perioperatória. Valores de resistência pulmonar total superiores a 1000 dyne/.seg/cm
-5
 estão associados 
a um risco de mortalidade mais de duas vezes maior do que aqueles com valor inferior, durante o 
período perioperatório. Por outro lado, quanto maior o índice cardíaco, a capacidade física e quanto 
maior o coeficiente de transferência pulmonar de monóxido de carbono (TLCO), menor o risco de 
mortalidade perioperatória nestes mesmos doentes. Em relação aos doentes não operáveis, os mesmos 
autores registaram uma taxa de mortalidade cerca de três vezes superior em doentes em classe 
funcional WHO III ou IV, comparativamente a doentes em classe funcional I ou II. O índice cardíaco 
e a capacidade física são também fatores independentes de sobrevida. Além destes, uma maior 
sobrevida é verificada em doentes com níveis aumentados de TLCO e da razão FEV1/FVC. 
25
  
Um dos principais marcadores utilizados para avaliar a gravidade e prognóstico em doentes com 
HPTEC é, como já mencionado, a resistência vascular pulmonar. Este parâmetro só é, no entanto, 
correntemente avaliado por métodos invasivos. Foi neste âmbito que se iniciou a pesquisa de possíveis 
marcadores de doença, passíveis de serem avaliados por métodos menos agressivos para os doentes. 
O Índice de Tei do Ventrículo Direito é um marcador de função cardíaca, obtido por EcoDoppler 
cardíaco, que é tanto maior, quanto maior a disfunção cardíaca. Este índice foi avaliado pré e pós 
endarterectomia pulmonar em doentes com HPTEC, sendo posteriormente comparado aos resultados 
dos parâmetros hemodinâmicos obtidos por cateterismo cardíaco. Blanchard et al., num estudo de 
2009, mostraram que o índice de Tei se encontra particularmente elevado nos doentes com HPTEC 
66
, 
já que a função ventricular direita depende particularmente da pós-carga. Assim, nos doentes com 
HPTEC é característico um aumento do tempo de contração isovolumétrica e uma diminuição do 
tempo de ejeção ventricular direita, devido à hipertensão pulmonar e à disfunção ventricular direita. 
Estes autores mostraram ainda 
66
 que, após endarterectomia pulmonar, o índice de Tei diminuiu de 
modo significativo e que, após análise, quer dos resultados do cateterismo cardíaco, quer do índice de 
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Tei, foi notória uma correlação direta e estatisticamente significativa com a pressão arterial pulmonar 
média e resistência vascular pulmonar e correlação inversa com o débito cardíaco. Essa correlação foi, 
no entanto, mais forte entre o índice de Tei e a resistência vascular pulmonar. 
Verificou-se ainda que, em casos de suspeitas de HPTEC, a doença torna-se muito improvável se o 
doente tiver um Índice de Tei dentro dos parâmetros da normalidade 
66
. Isto, juntando-se ao facto de o 
Índice de Tei se correlacionar fortemente com a resistência vascular pulmonar, leva a supor, com 
alguma convicção, que o Índice de Tei pós-operatório e a sua variação entre os períodos pré e pós 
endarterectomia se coloca como um marcador de realce no prognóstico a médio e longo prazo de 
doentes com HPTEC submetidos a endarterectomia pulmonar.  
Outra das vantagens deste marcador é o seu cálculo por métodos não invasivos, opondo-se assim ao 
cateterismo cardíaco, como meio de estimativa da resistência vascular pulmonar e ainda a não 
dependência da geometria ventricular 
66
. 
Uma questão recentemente levantada foi que efeito poderia ter o exercício físico em doentes com 
HPTEC. Poucos estudos há a este respeito. No entanto, alguns dos resultados são muito promissores. 
Num estudo publicado em 2012 por Nagel et al. 
67
, o exercício físico como aditivo à terapêutica 
médica, em doentes com HPTEC inoperável ou residual, associa-se a uma significativa melhoria na 
qualidade de vida, com melhoria da capacidade física e de parâmetros como o consumo de oxigénio, 
TSMM e carga de trabalho máxima. Foi ainda registada uma diminuição na concentração plasmática 
de NT-proBNP após o treino. As taxas de sobrevida obtidas neste estudo foram de 97%, 94% e 86% 
aos 1, 2 e 3 anos, respetivamente. Assim, o treino físico como aditivo da terapêutica médica em 
doentes com HPTEC parece ter claras vantagens ao nível da capacidade física e qualidade de vida, 
com possível impacto no prognóstico e sobrevida dos mesmos 
67
.  
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Conclusão 
A hipertensão arterial é uma doença de etiologias muito diversas (doença vascular pulmonar, doença 
cardíaca, doença parênquima pulmonar, doença sistémica, factores extrínsecos), agrupando-se os 
doentes, segundo a última revisão da OMS, em seis grupos distintos. Grandes avanços foram feitos 
nos últimos anos no que toca ao diagnóstico desta patologia, de apresentação inespecífica. Neste 
trabalho foram revistos, essencialmente, o tratamento da hipertensão arterial pulmonar idiopática 
(HAPI) e da hipertensão pulmonar por trombo-embolismo crónico (HPTEC). Os estudos mais recentes 
mantêm resultados pouco precisos quanto à verdadeira incidência e prevalência destas patologias, mas 
considera-se, agora, que os números em causa possam ser muito superiores aos registados 
anteriormente. Isto incentivou uma crescente procura de terapêuticas novas e mais eficazes.  
Apesar da cirurgia de tromboendarterectomia pulmonar, no caso dos doentes com HPTEC e de 
transplante pulmonar no caso de HAPI, representar ainda um papel preponderante no tratamento 
destes subtipos de hipertensão pulmonar, grandes progressos foram alcançados com esquemas 
terapêuticos que utilizam novas classes farmacológicas. O principal destaque vai para os inibidores da 
fosfodiestérase-5, os antagonistas do recetor da endotelina e os análogos das prostaglandinas. A 
terapêutica farmacológica torna-se especialmente atraente nos doentes que não podem ser propostos 
para cirurgia, como aqueles com muitas morbilidades e fatores de risco, ou aqueles com HPTEC com 
lesões mais distais, no caso da tromboendarterectomia pulmonar. A terapêutica médica mostrou-se 
também útil como ponte para a cirurgia, naqueles doentes em que o perfil hemodinâmico não é 
favorável, ou naqueles que, após sujeitos a cirurgia, vejam persistir a hipertensão pulmonar. 
O antagonista dos recetores da endotelina bosentan foi um dos fármacos a alcançar melhores 
resultados. O bosentan mostrou ter um irrevogável valor nos doentes com HPTEC inoperável ou 
recorrente após endarterectomia pulmonar, já que demonstrou melhorias significativas na diminuição 
da RVP e nos níveis séricos de NT-proBNP (marcador de gravidade da doença). Não se obteve, no 
entanto, resultados sobre a sobrevida. Não se registaram também melhorias na capacidade física. 
O sildenafil, um inibidor da fosfodiestérase-5, assume um papel já bem definido no tratamento dos 
doentes com HAPI. Em doentes com HPTEC inoperável mostrou também capacidade semelhante na 
redução da resistência vascular pulmonar e da classe funcional WHO. O sildenafil mostrou poder 
diminuir ou mesmo reverter a progressão da doença. 
Tendo em conta o papel da prostaciclina na arteriopatia da hipertensão pulmonar, fármacos análogos 
da prostaciclina, como o epoprostenol, o beraprost e o treprostinil, levantaram interesse devido ao seu 
efeito vasodilatador, antiagregante plaquetário e possível efeito antiproliferativo. Entre si, alcançaram 
efeitos benéficos, com melhoria dos parâmetros hemodinâmicos, capacidade física, condição clínica e 
classe funcional em doentes com hipertensão pulmonar. 
Apesar de, nalguns casos, o prognóstico dos doentes com hipertensão pulmonar se mostrar ainda algo 
reservado, melhorias substanciais foram alcançadas, com alguns estudos avançando taxas de sobrevida 
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acima de 90% ao fim do primeiro ano, após a introdução de terapêutica farmacológica modificadora 
de doença. 
Vários biomarcadores são agora obtidos por meios não invasivos, possibilitando uma estimativa de 
prognóstico fiável, sobrepondo-se aos obtidos por meios invasivos usados até então. Quer o NT-
proBNP, quer o TSMM pré-operatórios funcionam como excelentes marcadores na estratificação do 
risco pré-cirúrgico em doentes com HPTEC, ambos de fácil avaliação e baixo custo, permitindo um 
seguimento a longo prazo destes doentes. 
O índice de Tei é obtido por EcoDoppler. Demonstrou uma notória correlação direta com a pressão 
arterial pulmonar média e resistência vascular pulmonar e inversa com o débito cardíaco. Obtido por 
meio não invasivo, apresenta interesse acrescido, opondo-se ao cateterismo cardíaco na estimativa da 
RVP. 
Apesar dos grandes avanços no conhecimento da fisiopatologia, no diagnóstico, na estratificação de 
risco e no tratamento da hipertensão pulmonar, é necessário uma pesquisa ativa contínua por novos e 
mais eficazes meios de ajuda a doentes que sofram desta patologia. 
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Legendas das figuras 
 
Figura 1: Histopatologia da hipertensão arterial pulmonar 
1 – Proliferação e fibrose da íntima 
2 – Hipertrofia da média 
3 – Remodelação vascular 
4 – Vasoconstrição 
5 – Lesões plexiformes 
6 - Trombose 
Retirado e adaptado de http://www.pah-info.com/Image-gallery 
 
Figura 2: Algoritmo diagnóstico 
ANA – anticorpos antinucleares; cintigrafia V/P – cintigrafia ventilação/perfusão; CPE – pressão de 
encravamento pulmonar; DTC – doença tecido conjuntivo; ECG – electrocardiograma; ETE – 
ecografia transesofágica; ETT – ecografia transtorácica; HP – hipertensão pulmonar; HPTEC – 
hipertensão pulmonar por trombo-embolismo crónico; PAPm – pressão arterial pulmonar média; PCH 
– hemangiomatose capilar pulmonar; PFH – provas de função hepática; PFR – provas de função 
respiratória; PVOD – doença veno-oclusiva pulmonar; RMC – ressonância magnética cardíaca; TCAR 
– tomografia computorizada de alta resolução;  
Retirado e adaptado de Galie et al., Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary 
hypertension: the Task Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary Hypertension of the 
European Society of Cardiology (ESC) and the European Respiratory Society (ERS), endorsed by the 
International Society of Heart and Lung Transplantation (ISHLT). Eur Heart J. 2009 
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Figura 3: Algoritmo da terapêutica da HP 
ARE – antagonista recetores endotelina; BCC – bloqueadores dos canais de cálcio; IFDE-5 – inibidor 
fosfodiestérase-5; i.v. – via intravenosa; OMS – Organização Mundial de Saúde; s.c. – via subcutâneo 
Retirado e adaptado de Galie et al., Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary 
hypertension: the Task Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary Hypertension of the 
European Society of Cardiology (ESC) and the European Respiratory Society (ERS), endorsed by the 
International Society of Heart and Lung Transplantation (ISHLT). Eur Heart J. 2009 
1
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Figura 4: Tromboendarterectomia pulmonar 
A – Representação esquemática do bypass cardiopulmonar 
B – Ilustração da colocação dos diferentes cateteres no coração e grandes vasos 
C – Representação esquemática do processo de excisão cirúrgica do material trombo-embólico como 
um todo 
D – Material de excisão cirúrgico de tromboendarterectomia pulmonar 
Imagem retirada e adaptada de Management of massive and submassive pulmonary embolism, 
iliofemoral deep vein thrombosis, and chronic thromboembolic pulmonary hypertension -  a scientific 
statement from the American Heart Association; http://www.swheartlung.com/surgical-
procedures/bypass-surgery.html; Technical Advances of Pulmonary Endarterectomy for Chronic 
Thromboembolic Pulmonary Hypertension; Pulmonary Endarterectomy for Chronic Thromboembolic 
Disease
17, 68-69
 
50 
 
Tabelas 
 
Tabela 1: Ecocardiografia transtorácica na avaliação de hipertensão pulmonar. 
Critérios ecocardiográficos para aferir a probabilidade de hipertensão pulmonar 
 Classe Nível 
Hipertensão pulmonar por ecocardiografia improvável: 
 - velocidade do fluxo de regurgitação tricúspide ≤ 2,8 m/s, pressão arterial sistólica da 
artéria pulmonar (PSAP) ≤ 36 mmHg, sem outros achados ecográficos indicativos de 
hipertensão pulmonar 
I B 
Hipertensão pulmonar por ecocardiografia possível: 
 - velocidade do fluxo de regurgitação tricúspide ≤ 2,8 m/s, PSAP ≤ 36mmHg, com 
outros sinais ecográficos indicativos de hipertensão pulmonar 
 - velocidade do fluxo de regurgitação tricúspide de 2,9 – 3,4 m/s, PSAPS 37 – 50 
mmHg com ou sem outros sinais ecográficos de hipertensão pulmonar 
IIa 
 
 
 
IIa 
C 
 
 
 
C 
Hipertensão pulmonar por ecocardiografia provável: 
 - velocidade do fluxo de regurgitação tricúspide > 3,4 m/s, PSAP > 50 mmHg, com 
ou sem outros sinais ecográficos de hipertensão pulmonar 
I B 
Ecocardigrafia com Doppler em esforço, não está recomendado na avaliação de 
doentes com hipertensão pulmonar 
III  
 
Ecocardiografia transtorácica: regurgitação tricúspide e estimativa da PSAP pela fórmula 4 x V
2
 (V= 
velocidade máxima do fluxo da regurgitação tricúspide) + pressão na aurícula direita; dilatação das 
cavidades direitas e sinais de sobrecarga de pressão no septo interventricular – sinal do D na 
incidência paraesternal, eixo curto; critérios de hipertensão pulmonar. PSAP – pressão arterial sistólica 
da artéria pulmonar;  
Retirado e adaptado de Galie et al., Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary 
hypertension: the Task Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary Hypertension of the 
European Society of Cardiology (ESC) and the European Respiratory Society (ERS), endorsed by the 
International Society of Heart and Lung Transplantation (ISHLT). Eur Heart J. 2009 
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Tabela 2: Medicamentos usados no tratamento da hipertensão pulmonar e suas características 
farmacológicas e perfil de segurança. 
Classe 
farmacológica 
Fármaco Mecanismo 
de acção 
Semi-vida Posologia Metabolismo Efeitos laterais Contraindicações 
Bloqueador 
dos canais 
de cálcio 
Verepamil, 
diltiazem 
Bloqueio 
não seletivo 
canais de 
cálcio tipo-
L nos vasos 
e coração 
4 - 8 horas Oral: 120 – 
480 mg/dia 
em fracções 
IV: 5mg 
lentamente 
ou em 
infusão 
solução 
glicosada, 5 
a 10 mg/h 
num total 
médio 100 
mg/dia 
Hapático: 
CYP 
Hiperplasia 
gengival         
(≤ 19%); 
obstipação     
(7 - 12%); 
cefaleia         
(1 – 12%) 
 Enfarte agudo 
do miocárdio; 
choque 
cardiogénico; 
bloqueio AV de 
segundo ou 
terceiro grau; não 
administrar i.v. 
concomitanteme
nte com 
bloqueadores-β 
I.V 
Nifedipine 
/dihidropiridina 
Bloqueio 
dos canais 
de cálcio 
tipo – L, 
mais no 
coração 
4 – 6 horas Oral: 
libertação 
prolongada; 
30 mg bid; 
aumentar 
gradualmen
te para 120 
– 240 
mg/dia 
Hepático: 
CYP3A4 
 Flushing     
(10 – 25%); 
edemas 
periféricos     
(7 – 30%); 
tonturas       
(10 – 27%); 
cefaleias      
(10 – 23%); 
náusea/ardênci
a retroesternal 
(10 – 11%) 
 Choque 
cardiogénico; 
enfarte agudo do 
miocárdio; 
estenose aórtica 
grave; uso 
concomitante de 
indutores 
CYP3A4 
(rifampicina) 
Antagonista 
da 
endotelina 
Ambrisentan Bloqueio 
seletivo 
recetor 
ETA 
9 horas Dose 
inicial: 5 
mg 1x/dia; 
se tolerar 
aumentar 
para max. 
10 mg/dia 
Hepático: 
CYP3A4; 
CYP2C19; 
UGTs 1A9S, 
2B7S, 1A3S 
 Edema 
periférico 
(17%); 
cefaleias 
(15%) 
Fibrose 
pulmonar 
idiopática (com 
ou sem 
hipertensão 
pulmonar); 
gravidez 
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Bosentan Bloqueio 
não 
seletivo 
recetores 
ETA e ETB 
5 horas 
(prolongada 
com 
insuficiência 
cardíaca e 
possivelmen
te com 
HAP) 
<40 Kg:  
62,5 mg 
bid,v.o 
≥40 Kg: 
inicial 62,5 
mg bid,v.o 
durante 4 
semanas; 
manutenção 
125 mg bid, 
v.o 
Hepático: 
CYP2C9; 
CYP3A4 
Decréscimo de 
Hb ≥ 1 g/dL 
(57%); inibição 
da 
espermatogénese 
(25%); Infeções 
respiratórias 
(22%); cefaleias 
(15%); elevação 
transamínases 
(12%); edema 
(11%) 
Hipersensibilida-
de ao bosentan; 
uso concomitante 
de ciclosporina; 
gravidez 
Inibidor 
fosfo-
diestérase - 5 
Sildenafil Inibidor 
fosfo-
diestérase 
- 5 
4 horas  Hepático: 
CYP3A4; 
CYP2C9 
Cefaleias         
(16 – 46%); 
dispepsia          
(7 – 17%); 
alterações da 
visão e aumenta 
da pressão 
intraocular        
(3 – 11%); 
epistaxis                                                              
(9 – 13%); 
congestão nasal   
(4%); 
 diarreia             
(3 - 9%) 
Uso concomitante 
de inibidores da 
protéase, quando 
usado na 
hipertensão 
pulmonar; uso 
concomitante de 
nitratos; oentes com 
história recente de 
acidente 
cardiovascular, 
ICC, angina 
instável, hipotensão 
(<90/50), retinite 
pigmentar 
Tadalafil Inibidor 
fosfo-
diestérase - 
5 
Hipertensão 
pulmonar 
não usando 
bosentan: 35 
horas 
40 mg/dia Hepático: 
CYP3A4 
Mialgia             
(1 – 14%); 
 dor lombar       
(2 – 12%); 
cefaleia              
(3 – 42%); 
flushing  
(1 – 13%); 
dispepsia  
(1 – 13%); 
 infecções tracto 
respiratório 
 (3 – 13%) 
 
Uso 
concomitante de 
nitratos; doentes 
com história 
recente de 
acidente 
cardiovascular, 
angina instável, 
hipotensão 
(<90/50) 
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Análogo 
 das 
prostaciclinas 
Epoprostenol Agonistas 
receptores 
prostanoides 
6 minutos 2 ng/Kg/min, 
I.V, aumentar 
a dose 
gradualmente 
2 ng/Kg/min 
a cada 15 
minutos, até 
limiar de 
efeitos 
laterais ou 
efeito 
estabilizar 
Rapidamente 
hidrolisada 
Dor no 
pescoço/ 
artralgia 
(84%); 
 tonturas (83%); 
taquicardia      
(35 – 43%); 
cefaleias         
(46 – 83%); 
náuseas/vómitos 
(41 – 67%) 
Uso crónico em 
doentes com 
insuficiência 
sistólica 
ventricular 
esquerda severa; 
pacientes que 
desenvolvem 
edema  
Iloprost Agonistas 
receptores 
prostanoides 
30 minutos Inalatória: 
inicialmente 
2,5 mcg/dose; 
se tolerar 
aumentar 
para 5 
mcg/dose; 
adminitrar 6-
9 vezes por 
dia 
Hepática: via 
beta oxidação da 
cadeia 
carboxílica 
Tosse (39%); 
 cefaleias (30%); 
 flushing (27%); 
 síndrome 
 gripal (14%);  
Náusea (13%) 
Treprostinil  4 horas Inalatória: 18 
mcg (ou 3 
inalações), 4 
vezes/dia 
I.V: dose 
inicial 1.25 
ng/Kg/min 
Hepático: 
CYP2C8 
Dor no local 
 da infusão (85%) 
 e reacção (83%); 
 tosse (inalatória) 
 (54%);  
cefaleia  
(27 – 41%);  
diarreia (25%) 
Beraprost   Oral:        
60 – 180 
mcg/dia; tid 
   
 
Retirado e adaptado de William Hopkins M, Lewis J Rubin M. Treatment of pulmonary hypertension 
in adults: UpToDate in Waltham, MA, 2013; 
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Tabela 3: Terapêutica da hipertensão pulmonar trombo-embólica crónica. 
Recomendações terapêuticas hipertensão pulmonar trombo-embólica crónica (HPTEC) 
 Classe Nível 
 - O diagnóstico de HPTEC é baseado na presença de hipertensão pulmonar pré-capilar 
(PAPm≥25 mm Hg; pressão de encravamento capilar pulmonar (PECP)≤ 15mmHg; RVP>2 
wood) em doentes com trombos múltiplos/organizados oclusivos nas artérias elásticas 
pulmonares (principais, lobares, segmentares, subsegmentares) 
I C 
 - Nos doentes com HPTEC, está indicada anticoagulação crónica I C 
 - A cirurgia endarterectomia pulmonar é o tratamento de primeira linha nos doentes com 
HPTEC 
I C 
- Quando cintigrafia ventilação/perfusão ou angioTC mostram sinais compatíveis com HPTEC, 
o doente deve ser encaminhado para centro especializado em cirurgia de endarterectomia 
pulmonar 
IIa C 
 - A seleção dos pacientes para cirurgia deve ser baseada na extensão e localização das lesões, 
no grau de HP e na presença de comorbilidades 
IIa C 
 - A terapêutica com medicamentos específicos para HAP pode estar indicada em pacientes 
específicos, como os que não têm possibilidades de ser sujeitos a cirurgia, ou aqueles com HP 
residual após submetidos a cirurgia de endarterectomia pulmonar 
IIb C 
 
HAP- hipertensão arterial pulmonar; HP – hipertensão pulmonar; HPTEC – hipertensão pulmonar por 
trombo-embolismo crónico; PAPm – pressão arterial pulmonar média; PECP – pressão de 
encravamento pulmonar; RVP – resistência vascular pulmonar;  
Retirado e adaptado de Galie et al., Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary 
hypertension: the Task Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary Hypertension of the 
European Society of Cardiology (ESC) and the European Respiratory Society (ERS), endorsed by the 
International Society of Heart and Lung Transplantation (ISHLT). Eur Heart J. 2009 
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final devem ser identificadas as abreviaturas empregues por ordem 
alfabética.
• As figuras não podem incluir dados que dêem a conhecer a 
proveniência do trabalho ou a identidade do paciente. As fotogra-
fias das pessoas devem ser feitas de maneira que estas não sejam 
identificadas ou incluir-se-á o consentimento por parte da pessoa 
fotografada.
Tabelas
São identificadas com numeração árabe de acordo com a ordem de 
entrada no texto.
Cada tabela será escrita a espaço duplo numa folha aparte.
• Incluem um título na parte superior e na parte inferior são refe-
ridas as abreviaturas por ordem alfabética.
• O seu conteúdo é auto-explicativo e os dados que incluem não 
figuram no texto nem nas figuras.
2. Cartas ao Editor
Devem ser enviadas sob esta rubrica e referem-se a artigos publica-
dos na Revista. Serão somente consideradas as cartas recebidas no 
prazo de oito semanas após a publicação do artigo em questão.
• Com espaço duplo, com margens de 2,5 cm.
• O título (em português e em inglês), os autores (máximo quatro), 
proveniência, endereço e figuras devem ser especificados de acordo 
com as normas anteriormente referidas para os artigos originais.
• Não podem exceder as 800 palavras.
• Podem incluir um número máximo de duas figuras. As tabelas 
estão excluídas.
3. Casos Clínicos
Devem ser enviados sob esta rubrica.
• A espaço duplo com margens de 2,5 cm.
• O título (em português e em inglês) não deve exceder 10 palavras
Os autores (máximo oito) proveniência, endereço e figuras serão 
especificados de acordo com as normas anteriormente referidas para 
os artigos originais.
O texto explicativo não pode exceder 3.000 palavras e contem in-
formação de maior relevância. Todos os símbolos que possam constar 
nas imagens serão adequadamente explicados no texto.
Contêm um número máximo de 4 figuras e pode ser enviado mate-
rial suplementar, como por exemplo vídeoclips.
4. Imagens em Cardiologia
• A espaço duplo com margens de 2,5 cm.
• O título (em português e em inglês) não deve exceder oito palavras
• Os autores (máximo seis), proveniência, endereço e figuras serão 
especificados de acordo com as normas anteriormente referidas pa-
ra os artigos originais.
• O texto explicativo não pode exceder as 250 palavras e contem 
informação de maior relevância, sem referências bibliográficas. To-
dos os símbolos que possam constar nas imagens serão adequada-
mente explicados no texto.
• Contêm um número máximo de quatro figuras.
5. Material adicional na WEB
A Revista Portuguesa de Cardiologia aceita o envio de material 
electrónico adicional para apoiar e melhorar a apresentação da 
sua investigação científica. Contudo, unicamente se considerará 
para publicação o material electrónico adicional directamente 
relacionado com o conteúdo do artigo e a sua aceitação final 
dependerá do critério do Editor. O material adicional aceite não 
será traduzido e publicar-se-á electronicamente no formato da 
sua recepção.
Para assegurar que o material tenha o formato apropriado reco-
mendamos o seguinte:
Normas de publicação da revista portuguesa de cardiologia
ANEXO II
Símbolos, abreviaturas de medidas ou estatística
 Formato Extensão Detalhes
Texto Word .doc ou docx Tamanho máximo 300 Kb
Imagem JPG .jpg Tamanho máximo 10MB
Audio MP3 .mp3 Tamanho máximo 10MB
Vídeo WMV .wmv Tamanho máximo 30MB
Os autores deverão submeter o material no formato electró-
nico através do EES como arquivo multimédia juntamente com 
o artigo e conceber um título conciso e descritivo para cada 
arquivo.
Do mesmo modo, este tipo de material deverá cumprir também 
todos os requisitos e responsabilidades éticas gerais descritas nes-
sas normas.
O Corpo Redactorial reserva-se o direito de recusar o material 
electrónico que não julgue apropriado.
ANEXO I
DECLARAÇÃO
Declaro que autorizo a publicação do manuscrito:
Ref.ª ........................................................................................
Título  ...........................................................................................
........................................................................................................
.........................................................................................................
........................................................................................................
do qual sou autor ou c/autor.
Declaro ainda que presente manuscrito é original, não foi 
objecto de qualquer outro tipo de publicação e cedo a inteira 
propriedade à Revista Portuguesa de Cardiologia, ficando a 
sua reprodução, no todo ou em parte, dependente de prévia 
autorização dos editores.
Nome dos autores: 
 .............................................................................................
.................................................................................................. 
.........................................................................................................
Assinaturas: 
Normas de publicação da revista portuguesa de cardiologia
Designação
Ampere
Ano
Centímetro quadrado
Contagens por minuto
Contagens por segundo
Curie
Electrocardiograma
Equivalente
Grau Celsius
Grama
Hemoglobina
Hertz
Hora
Joule
Litro
Metro
Minuto
Molar
Mole
Normal (concentração)
Ohm
Osmol
Peso
Pressão parcial de CO2
Pressão parcial de O2
Quilograma
Segundo
Semana
Sistema nervoso central
Unidade Internacional
Volt
Milivolt
Volume
Watts
Estatística:
Coeficiente de correlação
Desvio padrão (standard)
Erro padrão (standard) da média
Graus de liberdade
Média
Não significativa
Número de observações
Probabilidade
Teste «t» de Student
Português
A
ano
cm2
cpm
cps
Ci
ECG
Eq
°C
g
Hb
Hz
h
J
L ou L
m
min
M
mol
N
Ω
osmol
peso
pCO2
pO2
kg
s
Sem
SNC
UI
V
mV
Vol
W
r
DP
EPM
gl
χ
NS
n
p
teste t
Inglês
A
yr
cm2
cpm
cps
Ci
ECG
Eq
°C
g
Hb
Hz
h
J
I ou L
m
min
M
mol
N
Ω
osmol
WT
pCO2
pO2
kg
sec
Wk
CNS
IU
V
mV
Vol
W
r
SD
SEM
df
χ
NS
n
p
t test
